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O1. Encefalopatia hipdxico-isquémica:
factorespronégticosdemortalidad enrecién
nacidos

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

Objetivos. Revisar los factores prondsticos de
lamortalidad en laEHI de recién nacidos (RN)
atérmino y pretérmino. Pacientes y métodos.
Estudio retrospectivo, descriptivo. Se revisa-
ron historiasclinicasdelos RN con diagndstico
de EHI y/o asfixia severa del Hospital San
Bartolomé, Lima, Per(, entre enero de 1997 y
diciembrede1999. Resultados. 37 RN tuvieron
un diagnostico clinico de EHI, lo que constitu-
yeel 0,17%del total deRN vivos, 24 RN fueron
atérminoy 13deellos pretérmino. Losfactores
prondsticos de mortalidad fueron: edad mater-
napromedio, CPN inadecuado, primigesta, parto
abdominal, sexo masculino, peso adecuado al
nacer. No se encontro diferencia significativa
enambosgrupos, excepto enlamortalidad, que
fue mayor en el pretérmino que en el término.
Hubo patologia asociada: sepsis, malforma-
cién gastrointestinal, hemorragia intraventri-
cular, y subgaleal. Conclusiones. Seencontra-
ron como factores de los prondsticos de
mortalidad en neonatoscon EHI : edad materna
promedio, CPN inadecuado, primeragestacion,
parto abdominal, sexo masculino, peso adecua-
do al nacer y prematuridad.

O2. Hiperecplexia de comienzo neonatal
¢Unavariante maligna?

H.A. Arroyo, R. Caraballo, I. Yépez, S.
Ferrato, M. Massaro, V. Feld, N. Fgierman

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

Introduccion. Hiperecplexiao enfermedad del
sobresalto es una rara entidad caracterizada
por una reaccion de sobresalto exagerada y
persistente, en respuesta a estimulosinespera-
dos. Esta reaccién se caracteriza por mioclo-
nias generalizadas y episodios de hipertonia.
En algunos casos familiares se detectaron di-
versas mutaciones en la subunidad alfa 1 del
receptor de glicina. Se reconoce una forma
mayor y menor. La mayoria de |os pacientes
tienen un prondstico favorable. Objetivo. Des-
cribir tres pacientes con hiperecplexia de co-
mienzo neonatal que tuvieron unaevolucion
gravey discutir losdiagnésticos diferenciales
de lareaccion de sobresalto. Resultados. Tres
paci entes padecieron episodios de hipertonia,
apneay bradicardiay dos de ellos mioclonias
ante estimul osinesperados desde | os primeros
dias de vida. Los episodios de hipertonia y
apneaduraban de 15 segundosavariosminu-
tos con marcada disminucion de la PO? arte-
rial, con una frecuencia de varios por dia,
requiriendo asistencia respiratoria mecanica.
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La historia familiar era negativa. Los episo-
dios fueron resistentes al tratamiento con fér-
macos antiepilépticos, piridoxina, ACTH y
piracetam. Repetidos EEG en suefio y vigilia,
video-EEG, PEV, PEA, TC, RMN y estudios
metabolicos completos fueron normales. Se
descartaron otras causas de reacci6n de sobre-
salto. El primer caso desarrolld, probable-
mente por |los prolongados episodios de hi-
poxia, una severa cuadriparesia espastica:
retardo mental y epilepsiaparcial. El segundo
y tercer caso fallecieron por paro cardiorres-
piratorio a los dos y cinco meses de edad
respectivamente. Conclusiones. En vista de
estos tres casos y de otros analizados en la
literatura recomendamos ser cautel 0so con el
prondstico de pacientes con hiperecplexiade
comienzo neonatal . Sugerimosconsiderar una
variante maligna en la forma mayor de esta
enfermedad.

03. Convulsiones neonatales familiares
benignas. analisis detres casos

M. Tdavera, E. Lazo, P. Campos

Hospital Regional Honorio Delgado. Arequipa,
Pera.

Introduccion. Las convulsiones neonatales fa-
miliares benignas (CNFB) son un sindrome no
muy frecuente pero cada vez mas analizado,
con una clara evidencia genética como causa.
Adicionalmente forman junto alas convulsio-
nesneonatal esidiopéticasbenignasel grupode
las llamadas convulsiones neonatales benig-
nas. Objetivo. Presentar tres casos de CNFB.
Casos clinicos. Se trata de tres hermanos, dos
hombresy una mujer con crisisdeinicio entre
2 y 10 dias desapareciendo alrededor de los
dos meses. Fueron de tipo parcia y clénicas
multifocales. Los examenes para descartar or-
ganicidad fueron negativos y existiendo el
antecedente familiar en la rama materna.
Conclusiones. 1. Nuestros pacientes seencua-
dran dentrodel grupo CNFB. 2. Difierendela
literatura en el tipo de crisis. 3. Tuvieronuna
evolucion favorabley se mostraron durante el
seguimiento asintométicos. 4. Notenemoses-
tudios genéticos.

O4. Valproato endovenoso en recién
nacidos

K. Ydin, I. Alfonso, L. Alvarez, J. Gilman,
C. Dunoyer, O. Papazian

Servicio de Neurologia del Hospital de Nifios de
Miami, EE.UU.

Objetivo. Determinar la dosis del abordaje de
valproato (\VVP) endovenoso (ev) requeridapara
lograr una adecuada concentracion sérica. Pa-
cientes y métodos. Se estudiaron dos recién
nacidos que recibieron unainfusién de VP EV

durante 30 minutos, en los cuales se midio el
nivel séricodeval proato 45 minutosy dos horas
después de lainfusion. Los dos recién nacidos
recibieronfenobarbital y fenitoinapreviamen-
tealainiciacién del valproato. Resultados. El
primer recién nacido recibié unadosisde 10 mg/
kg alcanzando una concentracion alos 45 mi-
nutosde 41 mg/ml y alastres horas de 33 mg/
ml. El segundo recién nacido recibi6 unadosis
de 25 mg/kg alcanzando una concentracion a
los45 minutosde 100 mg/ml y alas 3 horasde
78 mg/ml. Conclusiones. Cadal mg/kgdeVP
ev incremento laconcentracion séricaen 4 mg/
ml alos45 minutosy en3mg/ml alastres horas.
El volumendedistribuciénfuede0,245 L/kgy
el aclaramiento fue de 25 mi/h/kg.

O5. Utilidad del monitor eoelectroencefalo-
graficoconcuatrocanalesenreciénnacidos

I. Alfonso, O. Papazian, P. Jayakar, K. Yelin,
C. Dunoyer

Servicio de Neurologia del Hospital de Nifios de
Miami, EE.UU.

Objetivo. Determinar lavalidez del monitoreo
continuo con cuatro canales electroencefal o-
graficos (monitoreo) para detectar patrones
electroencefalogréficos ictales (PEI) en re-
cién nacidos, con el riesgo de presentar con-
vulsiones. Pacientesy métodos. Se estudiaron
11 recién nacidosconriesgo de presentar con-
vulsiones, admitidosen|launidad de cuidados
intensivos neonatal es entre |os meses de mar-
zo del 1999y febrero del 2000. EI monitoreo
se continué hasta que la videotelemetria estu-
vo disponible, exceptuando cinco casosen|os
gue se continud el monitoreo durante partede
lavideotelemetria. Losresultadosdel monito-
reo fueron comparados con |los de la videote-
lemetria. Resultados. Nueve pacientes presen-
taron eventos paroxisticos motores durante el
monitoreo. Loseventosseasociaron al PEl en
tres pacientes y no asociados a PEIl en los
otros seis pacientes. La naturaleza de estos
eventos se confirmé con |la videotelemetria.
Uno delos pacientes con eventos paroxisticos
no asociados al PEI también presento eventos
paroxisticos asociados al PEI durante la vi-
deotelemetriaque fueron fenotipicamentedi-
ferentes a los observados durante el monito-
reo. Cuatro pacientes presentaron PEl sin
manifestaciones clinicas. En uno de ellos el
diagndsticofueincorrecto basado enlavideo-
telemetria. S6lo un paciente present6 PEI con
eventos paroxisticos motores durante | os pri-
meros 45 minutos de lavideotelemetria. Con-
clusiones. EI monitoreo continuo con cuatro
canal esel ectroencefal ograficosofreceun mé-
todo alternativo de la videotelemetria. El mo-
nitoreo fue masefectivo paradetectar PEI que
lavideotelemetriade45 minutosdeduracion.

[http://Amww.revneurol.com/3103/j030221. pdf]
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06. Sindrome de West: evolucién hacia
sindrome de L ennox-Gastaut

E. Espinosa, S.P. Mansilla

Hospital Militar Central. Santafé de Bogota,
Colombia.

Introduccion. El sindrome de West constituye
un trastorno epiléptico heterogéneo de los
primeros afios de vida, caracterizado por es-
pasmosflexoresoflexoextensores, patronelec-
troencefalografico de hipsarritmia y retraso
del desarrollo psicomotor. Laevoluciondelos
pacientes es variable estableciéndose en la
mayoria una epilepsiarefractaria (65%): sin-
drome de Lennox-Gastaut (23-54%), parcial
sintomatica, mioclénica o tonicoclénica ge-
neralizada. Objetivo. Determinar laevolucion
guesiguenlospacientescon sindromede West
y establecer el porcentaje de los que desarro-
Ilan el sindrome de L ennox-Gastaut. Pacien-
tes y métodos. Estudio retrospectivo-descrip-
tivode 33 pacientescondiagndsticoinicial de
sindrome de West, estudiados en el Servicio
de Neuropediatria del Hospital Militar Cen-
tral y del Instituto Franklin Delano Roosevelt,
entreenerode 1989y noviembrede 1999. L os
pacientes tenian edades comprendidas entres
los tres meses y los 18 afos. Recopilacion de
datos mediante un formulario: presentacion
clinica, patron EEG y evolucion. Andlisis es-
tadistico de las variables. Resultados. En el
momento del estudio nueve pacientes (27%)
presentaban sindrome de Lennox-Gastaut,
un paciente presentaba epilepsia parcial sin-
tomaética y otro paciente mostraba epilepsia
mioclonica. Siete pacientes de los nueve que
evolucionaron asindromede L ennox-Gastaut
(78%), presentaban etiol ogiadefinida, corres-
pondiendo cinco a encefalopatia hipdxico-
isquémica. Solo dos de los nueve pacientes
con sindrome de L ennox-Gastaut no mostra-
ron crisis. Conclusiones. Un porcentaje de
pacientes con sindrome de West evoluciona-
ron asindromede L ennox-Gastaut, entidad de
déficit manejo asociadaadeterioro neurol 6gi-
co progresivo. Laidentificacion tempranade
los pacientes sintométicos alerta sobre el po-
tencial de un mal prondstico.

O7. Modificaciones electroclinicas
tempranasen latransicion del sindrome
de West/L ennox-Gastaut. Propuesta de
intersindrome

G. Olmos, E. Solorzano, J. Ramirez, J.N.
Gutiérrez, A. Olmos

Centro Médico 20 de Noviembre. Isste. México,
D.F. México.

Objetivo. Determinar la edad y reconocer los
cambios de expresiones electroclinicos en in-
tersindrome West/L ennox-Gastaut (W/LG). Mé&
todos. Se estudiaron 16 pacientes con sindro-
medeWest (SW), que cumplieron concriterios
electroclinicos para intersindrome W/LG. Re-
sultados. El intersindrome se present6 en un
promedio de edad de 15 meses. Las crisis pre-
dominantes fueron ténicas. Focales 8/16, de
Ilanto o gel &sticas 7/16, espasmos 8/16, tonicas
generalizadas 2/16. EI EEG mostr6 hipsarrit-
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mia fragmentada (HF), en un trazo con H no
continud el patrén interrumpiéndose por
paroxismo de puntay onda lenta 2-2,5 ciclos
por segundo, polipuntas intercaladas con HF.
Las modificaciones clinicas y EEG se dan al
mismo tiempo. Conclusiones. Esnecesariorea-
lizar un seguimiento electroclinico oportuno,
paradetectar el intersindrome W/LG, y laposi-
bilidad de replantear el manejo de antiepil épti-
codeacuerdoa predominiodeexpresionclini-
ca. Junto a los cambios clinicos se presenta
detencién del desarrollo, descontrol terapéuti-
coy EEG con HF.

08. Epilepsia del desarrollo y estudios
mediante tomografia de emision por
positrones cerebral

JA.M.Yunta A.V.Santasusana, A.F. Ricart,
A. Maldonado

Neuropediatria. Hospital del Mar. Barcelona.
Centro PET Complutense. Madrid, Espafia.

Introduccion. El efecto de las crisis epilépti-
casduranteel proceso de maduracin preocu-
pa enormemente a los especialistas en neuro-
logiadel desarrolloy neuropediatria. Cadadia
se conocen mas |os mecanismos que influyen
enlamaduracion nervioso central y esposible
estudiar |osfenémenosepil épticosmucho me-
jor con video-Eeg-polisomnografianocturna
y neuroimagen estructural y funcional. Obje-
tivo. Estetrabajo pretende poner de manifiesto
las alteraciones, durante el proceso de desa-
rrollo de 20 casos de epilepsias que brotaron
durante la fase de impronta madurativa. Pa-
cientesy métodos. L asexpl oracionesneurol 6-
gicas, losestudios neurofisiol 6gicosy de neu-
roimagen permitieron observar loscorrel atos:
maduracién, alteraciones bioeléctricasy dis-
funcién hipometabdlica en la PET cerebral.
Resultados. En |os pacientes que presentaban
normalidad en la PET cerebral fue posible
controlar mejor suscrisisy presentaron mejo-
res items madurativos, sin embargo, los pa-
cientes que mostraban lesiones hipometabdli-
casen cortex y subcortex cerebral, presentaban
mayores alteracionesen el desarrolloy altera-
ciones cognitivas. Conclusion. Las crisis epi-
Iépticas durante el desarrollo o proceso
madurativo pueden provocar deterioro cogni-
tivo-conductual, sindrome hipercinéticoy au-
tismo. El grado deretraso en el desarrollo esta
relacionado, en |os casos estudiados con PET
cerebral, con la zona hipometabdlica y su
topografia cerebral. Los sindromes epilept6-
genos que mas deterioran el desarrollo son:
sindrome de West, sindromede Lennox, crisis
frontales, crisis gelasticas por |esiones hipota-
l&micas y epilepsias mioclonicas.

09. Comportamiento delos productosde
degradacion del metabolismo purinico y
de la enolasa especifica neuronal a nivel
del LCR en nifioscon convulsionesfebriles

E. Castro-Gago, J. Eiris, J. Rodriguez-Garcia,
S. Rodriguez-Segada, A. Rodriguez-NUfiez
Departamento de Pediatria. Servicio de
Neuropediatria. Servicio de Bioquimica. Complejo

Hospitalario Universitario de Santiago. Hospital
Clinico-Universitario de Compostela. Santiago de
Compostela, Espafia.

Introduccidn. Los niveles de |os metabolitos
purinicos y de la enoasa especifica neuronal
(EEN) en el LCR se han estudiado como
marcadores de dafio y/o lisis neuronal en
varias entidades que cursan con hopzia cere-
bral (epilepsiay estatus epiléptico, acciden-
tes vasculares cerebrales, traumatismos
craneoencefalicos graves, meningitis, hidro-
cefalias, sepsos neonatal u encefalopatia hi-
péxico-isquémica). Objetivo. Nosotros he-
mos determinado en el LCR de nifios con
convulsionesfebrilessimplesy complejaslos
productos de degradacion del ATPy laEEN
con el objetivo de conocer si en dichas situa-
ciones se produce alteraci6n del metabolismo
energético neuronal o losisneuronal, y valo-
rar cual de los marcadores (metabolitos puri-
nicos o EEN) tiene mayor significado para
predecir el dafio neuronal. Pacientesy méto-
dos. Seincluyeron 73 nifiosde edad entre 12
y 60 meses, con convulsiones febriles sim-
ples(CFS), deloscualesen 23 deellos también
se determiné la EEN. Otros 17 pacientes de
edad entre 4 y 30 meses, con convulsiones
febrilescomplejas (CFC), delosqueen 8 tam-
bién se analizo la EEN. Las muestras de LCR
se obtuvieron entre 2 y 300 minutos postcri-
sis. Ambosgruposfueroncomparadosconun
grupo de control constituido por 160 nifios
con un margen de edad de entre un mes y
tres afios, en 37 deellos se determind laEEN.
Losmetabolitosdel ATP (AMP, IMP, inosina,
adenosina, guanosina, adenina, guanina, hi-
poxantina, xantinay acido Urico), valorados
en todos los nifios con convulsiones febriles
(CFSy CFC) y en los del grupo control, se
determinaron mediante cromatografia liqui-
da de alta resolucion (HPLC) y la EEN me-
diante técnica inmunoenzimética (EIA) con
anticuerpos monoclonales especificos. Re-
sultados: En el andlisis concepcional deLCR
no se observaron diferencias en la celulari-
dad, mientras que la proteinorraquia estuvo
discretamente elevada en el grupo de CFC
con respecto al grupo control y al de CFS
(p< 0,05). No seobservaron diferencias esta-
disticamente significativas entre el grupo de
CFSy el grupo control en laconcentracion de
|os metabolitos purinicos estudiados, ni en la
de EEN. En el grupo de CFC se observo, con
respecto al grupo control un descenso estadis-
ticamente significativo en la concentracion
de IMP (p< 0,05) y un aumento estadistica-
mente significativo en la concentracion de
adenina(p< 0,001). Al comparar el grupo de
CFC con el CFS se observé en el primero un
aumento estadisticamente significativo en la
concentracion de AMP (p< 0,01). Conclusio-
nes. Nuestrosresultados sugieren que las CFS
no deberian constituir un factor deriesgo para
la integridad neuronal, mientras que en las
CFC se produce una altercacion a nivel del
metabolismo energético cerebral posiblemen-
tesugerentedeal glin pequefio grado deriesgo
neuronal. Lanormalidad en laconcentracion
de EEN sugiere que tanto las CFS como las
CFC producen lisis neuronal, al menosen las
fases precoces postcrisis.
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010. Epilepsia partialis continua y
encefalitis de Rasmussen

J. Holguin, J. Carrizosa, W. Cornejo, H.
Diaz, L.F. Morales, L. Cadavid, R. Diaz, G.J.
Vélez

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

Objetivos. Presentar |as caracteristicas clinicas
y paraclinicasdeun grupo de nifios con epil ep-
sia parcia continua (EPC) y encefalitis de
Rasmussen, estudiados en nuestro servicio en-
tre el 1967 y febrero del 2000. Pacientes y
métodos. Revision de las historias médicas de
cinco nifiasde 6 a10 afiosy de cuatro nifios de
6y 21 meses, de cuatro y cinco afios, registros
EEG, estudios de imégenes, filmacionesy tra-
tamientos, estudio patol 6gico en tres pacientes
fallecidos, especimenes de biopsia. Resulta-
dos. Tratamiento de convulsionesgeneralmen-
teclonicasenhemirrostroy hemicuerpo, partes
distales, algunas crisis tonicoclénicas con ge-
neralizacion secundaria, ocasional mente mo-
vimientos distonicos, semejantes a coreoateto-
sis. EEG: espigas de corta duracion, ondas
agudas, més prol ongadas en hemisferio opues-
to al territorio convulsionante, a menudo con
ausenciade correlaciontemporal conlosmovi-
mientos ictales. En los dos Ultimos pacientes,
imagenes con aumento de flujo sanguineo du-
rantelascrisis, particularmente en region fron-
tal y tempora del hemisferio opuesto a las
convulsiones e hipoperfusion en los periodos
asintométicos. Crisis resistentes a los anticon-
vulsivos y esteroides. Dos nifias de nueve y
cinco anosy un nifio de siete mesesfallecieron.
Histologia: colapso neuronal, retracciony pic-
nosis de nucleos, escasos mononucleares en
paredes de algunos vasosy manguitos perivas-
cularescon predominio delinfocitos. Unanifia
de cinco afios tuvo hemisferectomia funcional
izquierda: su hemiparesia no se agravé y su
lenguaj e no se afectd; después de unaremision
de dos meses, |as crisis han reaparecido. Dos
nifias de 11y 19 afios contintan con EPC seis
y siete afios después de su iniciacion. Conclu-
sién. LaEPC esunaentidad multicausal, resis-
tente a los antiepilépticos, a veces producida
por unaencefalitisfocal que puedebeneficiarse
delacirugia

O11. Digital 24-hour ambulatory EEG
(a-EEG) in children

L. Garcia, L. Martinez, L.J. Garcia
McAllen, Texas, EE.UU.

Objective. To describe the authors' experience
in the evaluation of children with proven or
suspected seizures using this novel diagnostic
tool. Method. Cadwell Ambul atory EEG equi p-
ment was used in 98 patients under 18 years.
Collodion application and 10-20 system elec-
trode placement used plus EKG. Microphone
used for voice entries for events and other
activities. Seven months (7/13/99 to 2/14/00)
span covered. 11/98 patients had 48-hour re-
cording. Results: Ages: Four patients < 2 yrs,
43 < 10 yrs, 51310 yrs. There were 51 males
and 47 females. Cerebral palsy presented in
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15 childrenand mental retardationin27. Histo-
ry of confirmed seizuresin 59 and suspectedin
44.86/98 had prior EEG in our lab, 57 of them
with epileptiform activity. 22/98 had events
reported during the recording, 7/22 with posi-
tive clinical-EEG correlation. 76/98 did not
report events. 63/98 had abnormal A-EEG, 38/
63 awake& sleep, 21/63 only sleep abnormal
EEG in our lab, 46 had abnormal A-EEG, 12
had normal A-EEG. In 10 with prior normal
EEG their A-EEG was abnormal. There were
7 children with abnormal A-EEG during and
outside events. 4/7 of these had also events not
associated withictal changes. In8 patientsthere
were electrical seizures (usually complex par-
tial seizures) unnoticedtothepatient or relative
(no event reported). No EKG obvious abnor-
mality wasnoted. Conclusion: A-EEG isavery
useful tool to document or to rule out seizures
in suspected patients. The advantage of record-
ing continuously for 24/48 hoursmarkedly in-
crease the chance of observing abnormal EEG
activity or recording unnoticed sei zures occur-
ring sporadically during the recording.

012. L eucoencefalopatia vacuolizante

JM. Lopez-Terradas
Hospital Nifio Jests. Madrid, Espafia.

Objetivos. Los objetivos de este trabajo son:
1. Mostrar unaleucodistrofianueva, cuyoreco-
nocimiento ha sido posible al disponer de un
grupo de enfermos con caracteristicas clinicas
y radiolégicas similares, que es el primer caso
espariol con estudio genético-molecular. 2. En
enfermedades extraias esimprescindible efec-
tuar estudios multicéntricos, con protocolos
comunes, entre hospitales nacionales y mejor
aln entre varios paises, para disponer del sufi-
ciente nimero de enfermos y poder establecer
grupos clinicos homogéneos, Estudios multi-
céntricos han permitido mapear el gen respon-
sabledelal eucoencefal opatiavacuolizanteen
el cromosoma 22qg. 3. Recientemente se ha
presentado un proyecto deinvestigaciénmulti-
céntrico internacional, en el que intervienen
15 centros en siete paises, con e animo de
formar grupos homogéneos entre lasleucodis-
trofias indeterminadas para reconocer nuevos
sindromes, cartografiar |0s genes responsables
y hallar unaterapia eficaz. Caso clinico. Nifio
de ocho afios, sin antecedentes familiares de
interés. El primer signo que presentd fuemega-
loencefalia precoz, con = 2DE alos 15 meses
de edad. La capacidad intelectual permanecia
estable, mientras que las funciones motoras
empeoraban progresivamente. El desarrollopsi-
comotor inicial presenté un discreto retraso,
desapareciendo a los 22 meses. Actualmente
presenta ataxia y espasticidad. Es capaz de
caminar con ayuda., con el desarrollo mental
discretamente disminuido. Practicamos estu-
dios bioquimicos: sangre completa, cribado
metabolico en orina de 24 h, trastornos mito-
condrial es, peroxisomal esy enzimas|isosoma-
les, todos los estudios resultaron normales.
Resultados. La VCN periférica 'y central fue
normal. La RMN mostraba, en la sustancia
blanca, quistes subcorticalesen los polosdelos
I6bulos temporales y en el éarea frontal. La
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sustanciagriscortical y enlosnicleosgrisesde
labase no presentaba alteraciones. Conclusio-
nes. El presente caso muestra las alteraciones
clinicasy la neuroimagen tipica de este proce-
so, constituyendo unnuevotipodeleucodistro-
fia, presentando el primer caso espafiol con
estudio genético-molecular que nosotros co-
nocemos.

013. Leucodistrofias indeterminadas.
Un nuevo caso de leucodistrofia con
megalencefalia y quistes temporales

M.T. de Santos, J. Campos-Castellé, R.
Ramirez, M. Canelon

Hospital Clinico San Carlos. Madrid, Espana.

Objetivo. Presentacion de siete casos de leuco-
distrofiasindeterminadas (L DI) estudiadascon
el protocol o europeo deenfermedadesdemieli-
nizantes (ENBD). El caso siete corresponde a
leucodistrofia (LD) con megalencefaliay qui-
tes temporales. Introduccién. La continua in-
vestigacion ha permitido definir dos nuevas
entidadesdentrodelasLDI: sindrome CACHYy
LD con edema, megalencefaliay quistes tem-
porales. Recientemente se ha propuesto una
categorizacion de las LDI siguiendo criterios
de imagen de RM. Pacientes y métodos. Estu-
diamos: antecedentes familiares y personales,
primeras manifestaciones, evol ucion, despista-
je metabdlico, neuroimagen: ECO, TC, RM,
RM espectroscopica, neurofisiologia, carioti-
po, evaluacién oftalmol 6gica y neuropsicol 6-
gica. Resultados. Lapresentacion masfrecuen-
tefueel retraso motor con edad mediade seisy
siete afios(4m-15a). Predominanlasemiologia
piramidal y cerebelosa. La RM mostr6 hipo-
mielinizacion bilateral y simétrica. El caso
siete presenta atrofia supratentorial hipomieli-
nizacién y dos lesiones quisticas en ambos
polos temporales que con la macrocefalia y
evolucion clinicapermiteel diagnésticode LD
con megalencefaliay quistestemporales. Con-
clusiones. La aplicacion de protocolos de tra-
bajo permite diagnosticar nuevas entidades de
LDI. Actualmentehay unintento decategoriza-
cion de las LDI en siete grupos, siguiendo
criterios neurorradiol 6gicos (Van der Knaap et
al, 1999). El caso siete de nuestra serie hasido
diagnosticadodeL D conmegalencefaliay quis-
testemporalesy otrostres casos estan pendien-
tes de completar el estudio.

0O14. Perfil clinico-genético de las
distrofinopatias en la infancia

P. Smeyers?, F. Mulas?, JA. Moreno?, P.
Barbero?, F. Mayordomo®, F. Palau®

2 Servicio de Neuropediatria. ® Servicio de Anatomia,
Patologia. ® Servicio de Genética. Hospital La Fe.
Valencia, Espafia.

Introduccion. Lasdistrofinopatias son un gru-
po de distrofias musculares producidas por
alteracion de ladistrofinadesde que se doné el
gen se han descrito diversas formas de presen-
tacion. Objetivos. Analizar los distintos fenoti-
pos diagnosticados en nuestro servicioy corre-
lacionarlos con los genotipos obtenidos tras el
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estudio del gen de la distrofina. Pacientes y
métodos. L osdatos clinicos, anatomopatol 6gi-
cos y genéticos de 24 pacientes con diagnés-
tico de distrofinopatia se han introducido en la
base de datos ENM 2000 creada con el progra-
ma Access. Los pacientes se dividieron segin
su fenotipo en distrofiamuscular de Duchenne
(DMD)), distrofiamuscular de Becker (DMB),
distrofiamuscular intermedia (DMI) y sindro-
me de mialgia calambres (SMC). Resultados.
De 24 distrofinopatias 15 (62,5%) son DMD;
dos (8,4%) son DMI; tres (12,5%) son DMB y
cuatro (16,7%) sindrome de mialgia calam-
bres. La edad media de la primera consulta
oscil6entre3,25 afiosparalaDMD 'y alrededor
de siete para €l resto. La edad media de inicio
fue, en el 60% de los casos de DMD antes del
afo, y en 40% entre unoy tres afos, en el resto
fuealrededor deloscinco afos. El tiempo entre
inicioy diagnéstico fuede4,9 afios. El 61% de
|os casos tenian una delecion. Las delecciones
encontradasenel grupoDMB Yy SMCfueronde
la misma naturaleza por lo que es de suponer
gueenrealidad el SMC esunaformade presen-
tacion delaDMB. Las delecciones en el grupo
DMD rompan la pauta de lectura. Conclusio-
nes. El tiempo entre el inicio delos sintomasy
el diagnéstico es prolongado debido al retraso
delaprimeraconsulta. Laevoluciénclinica, la
biopsia muscular y el estudio genético son
imprescindibles para formular un diagndstico
fenotipico y establecer un prondstico.

O15. Distrofia muscular congenital
merosina (+) (DMC-M+) con retardo
mental y anormalidades cerebrales no
relacionadas con € gen de Fukuyama en
tres hermanos

V. Ruggieri, F. Lubieniecki, D. Diaz, K.
Saito, Y. Fukuyama, A. Taratuto

Servicio de Neurologia y Neuropatologia. Hospital
J.P. Garrahan, Argentina. Tokyo Women's Medical
University. Tokyo, Japon.

Introduccion. LaDMC-M+tipooccidental rara
vez se haasociado aretardo mental y anorma-
lidades cerebrales (Distrofia Muscular Congé-
nita Fukuyama Like-DMC FL). Objetivo. Pre-
sentar tres casosanalizando | osaspectosclinicos
y moleculares. Pacientes y métodos. Presenta-
mos tres hermanos, C1: hombre diez afios, C2
mujer ocho afios, C3 mujer seis afios, todos
habian tenido hipotonia congénita, retardo en
desarrolla psicomotor, hipotrofiay debilidad
generalizada, facies animica, pseudohipertro-
fia gemelar, fijaciones articulares, arreflexia,
microcefalia y retardo mental. CPK >1000 y
EMG miopético. La bioxia muscular en C1y
C2 mostraba severa distrofia muscular, losin-
munomarcadores a 2 Laminina 80 kD, clone
Mer3/22B2 Mabs, B1y Y1 laminina estaban
preservados, la a5 estaba sobre expresada. Se
descartaronlamutacién parael gen de Fukuya-
ma. LasR.M. mostraban hipoplasiapontocere-
belosa 3/3, pobre desarrollo opercular 2/3, pa-
quigiria occipital 2/3, heterotopias 1/3 y
anormalidades en la substancia blanca 2/3. El
EEG, las evaluaciones cardiol 6gicay oftalmo-
I6gica fueron normales. Conclusiones. Estos
casos de DMC-FL, sumados a reportes simila-
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res con variabilidad de expresion orientan a
pensar quelasDMC M + conforman un espec-
tromésamplio defenotipos, defectosgénicosy
deficiencias de proteinas que los identificados
hasta el momento.

016. Polineuropatia del paciente critico:
unacausapocoreconocidadedependencia
al respirador

M. Miranda, H.A. Arroyo, D. Ledesma, J.
Selandari, J. Sasbon, C. Medina, N. Fejerman

Servicios de Neurofisiologia, Neurologia y Terapia
Intensiva. Hospital Nacional de Pediatria Prof. Dr.
Juan P. Garrahan. Buenos Aires, Argentina.

Introduccion. La polineuropatia del paciente
critico (PPC) es una de las complicaciones
neuromusculares de los pacientes internados
en launidad de cuidados intensivos y es causa
de dependencia prolongada del respirador
(DPR). Objetivo. Discutir los hallazgos clini-
cos neurolégicos y electrofisiolgicos de la
PPC pediétrico. Pacientes y métodos. Evalua-
cion longitudinal durante 1999, mediante exa-
men clinicoy métodoscomplementariosacua-
tro pacientesen asistenciarespiratoriamecanica
(ARM) que desarrollaron DPR. Resultados.
Los pacientesrequirieron ARM por: encefalo-
patia epiléptica y neumonia (1), encefalitis
herpética(1), y neumoniaagudabacteriana(2).
Todos presentaron dificultad en la suspension
dela ARM, debilidad muscular, con hiporre-
flexiaprofunda(3), e hiperreflexiacentral (1).
En todos, el EMG resulté neurdgeno (axénico
primario en cuatro miembrosy n. frénico); la
enzimamuscular CPK y el LCR fueron norma-
les. Los dos pacientes con neumonia, fueron
destetados a los 30 y 38 dias de su ingreso;
mientrasquelosdos pacientescon severo com-
promiso central requirieron apoyorespiratorio
pasados 10 y 12 meses desde su ingreso. Sin
embargo en todos| os pacientes hubo mejoriao
normalizacién de los estudios neurofisiol 6gi-
cos, realizados ulteriormente. Conclusion: Su-
gerimos que todo paciente con dificultades en
el retirodelaARM nojustificadapor enferme-
dad cardiopulmonar y/o enfermedad neuro-
muscular primaria, se considere con el diag-
nostico de enfermedad neuromuscular del
paciente critico. La correcta identificacion de
este sindrome neuromuscular en el paciente
pediatrico extremadamente enfermo permitira
conocer su prevalencia e historia natural. La
investigacion de factores etiol 6gicos conduci-
rén en un futuro a adoptar adecuadas medidas
de prevenciony tratamiento.

017. Congenital myasthenic syndromes:
two cases from Bolivia

D. Melgar, A.G. Engel

Caja Petrolera de Salud. Santa Cruz, Bolivia. Mayo
Clinic. Rochester, MN, USA. Engel A. Mayo Clinic.

Objective. Presentation of two cases of Con-
genital myasthenic syndromes from Bolivia.
Methods. Casel LA, afemale, wasevaluated at
age 5 months for hypotonia, mild palpebral
ptosis, and frequent colds. An older brother

died at age 3 month; a second brother died at
age 3 1/2 month of respiratory distress and
carried thediagnosisof acongenital myasthen-
ic syndrome. LA’s EMG showed a repetitive
compound muscle action potential (CMAP) to
asinglenervestimulus, and a22% decremental
response. Pyridostigminefailed toimprovethe
symptoms. Case2 MA, afemale, waseval uated
at age 3 monthsfor hypotonia; at age 5 month
she was admitted to the ICU for respiratory
insufficiency. Onebrother died at age6 months
of an unknown cause. MA had athoracotomy
for amass lesion that proved to be alarge but
histologically normal tymus. Her EM G showed
a repetitive CMAP to a single nerve stimulus
and a 14% decremental response that was not
improved by edrophonium. Pyridostigmine
failed to improve the patient’s symptoms. Re-
sults. Both patients were referred to the Mayo
Clinic for further evaluation where muscle bi-
opsy studiesreveal ed endplate acetyl cholinest-
erase (AChE) deficiency. Conclusion. Congen-
ital Myasthenic Syndromesareaheterogeneous
disordersarising from presynaptic, synaptic, or
postsynaptic defects. In each syndrome the
specific defect compromises the safety margin
of neuromuscular transmission by one or more
specific mechanisms. The diagnosis of end-
plate AChE deficiency should be suspected in
congenital myasthenic syndrome patients re-
fractory to antiesterase medications, and par-
ticularly if the EMG also demonstrates arepet-
itive CMAP in response to a single nerve
stimulus.

018. Miasteniagravejuvenil ytimectomia.
Tres casos

E. Espinosa, S.P. Mansilla

Hospital Militar Central. Santafé de Bogota,
Colombia.

L os trastornos de la unién neuromuscular son
poco frecuentes en la poblacion infantil. Entre
elloslamiasteniagrave ocupael primer lugar,
aunque solo el 1% de todos | os pacientes mias-
ténicos son nifios. Diversos estudios han suge-
rido laparticipacion delascélulas T auxiliares
antigeno especificas del timo como producto-
ras de | os anticuerpos contra receptores acetil-
colinicos. Andlisisdetrescasos. Trespacientes
de sexo femenino de nueve, 10 y 13 afios de
edad. Atendidas en el Hospital Militar Central
desde enero de 1999. Los cuadros clinicos
comprenden untiempo deevolucién entreuno
y siete meses, caracterizados por unadebilidad
de predominio en los miembros inferiores al-
ternando la marcha, en dos de ellas precedido
de disnea y posteriormente ptosis palpebral
bilateral y voz débil. DX: pruebadetension (+)
y test de estimulo repetitivo (+) en las tres
pacientes, ac. anti-R acetilcolina= 0,2 nmol/L,
28 nmol/L y 0,8 nmol/L respectivamente, CPK
(-), TAC detérax normal en dos pacientes, una
conevidenciaderestostimicos. Tto: piridostig-
mina (25 mg/kg/d, 17 mg/kg/d y 20 mg/kg/d,
respectivamente). Se realiz6 timectomiaen las
tres pacientes con descenso gradual deladosis
segunlaevoluciénclinicaposterior alacirugia.
El andlisis de histopatologia de timo resulté
normal en dos pacientesy en unacon hiperpla-
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siatimica. Discusion. Basados en la etiologia
inmune relacionada con el timo, latimectomia
constituye una opcién de manejo en miastenia
grave juvenil cuando los anticolinesterasicos
solos no han funcionado. Los resultados favo-
rables(Adamset al: 24 pacientesjovenes, 66%
conremision completa) y labajamorbi-morta-
lidad de este procedimiento han aumentado su
aplicacion en los dltimos afios.

019. Caracteristicas clinicas de una
poblacion clinica con diagnéstico de
trastorno deficitario de atencién-hiper-
actividad

M.T. Acosta

Neur6loga Infantil. Neuropsicologia Infantil. Bo-
gota, Colombia.

Objetivo. Estudiar prospectivamente un grupo
de pacientes remitidos ala consulta privadade
neurologia infantil a partir de enero de 1997
hasta enero de 2000. Pacientes y métodos. Se-
leccionamos | os nifios que cumplieron con los
criterios necesarios parael diagnéstico de tras-
tornos por déficit de atencion con hiperactivi-
dad (TDAH). Escogimos un total de 200 pa-
cientes que cumplian con este diagndstico, se
excluyeron 16 pacientes por la presencia de
otro tipo de alteraciones neurolégicas asocia-
das tales como retardo mental, pardlisis cere-
bral o evidenciadelesionesneurol dgicasclara-
mente demostrables. Se aplic6 a todos los
pacientes un protocolo de evaluacion que in-
cluiadatos relacionados con antecedentes pre-
natales y perinatales, caracteristicas del desa-
rrollo psicomotor, antecedentes patol 6gicos,
antecedentes familiares de TDAH o enferme-
dades psiquiatricas, arbol geneal 6gico, evalua-
cién neurol 6gica tradicional, evaluacion neu-
ropsicologica para establecer un perfil de
desempefio, eval uacion de los signos neurol 6-
gicos blandos, electroencefalograma. Resulta-
dos y conclusiones. Los resultados muestran
una preponderancia del sexo masculino sobre
el femenino, laprincipal causaderemisiénesla
presencia de trastornos en el desempefio esco-
lar, seguido de problemas de comportamiento.
Se encontré una fuerte asociacion familiar de
TDAH en otros miembros de la familia como
antecedentes familiares positivos para la pre-
sencia de adiccion y otras enfermedades psi-
quiétricas en otros miembros de lafamilia. Los
cuadros de comorbilidad asociados a los pa-
cientes evaluadosincluyen especialmente tras-
tornos del comportamiento en los mas peque-
fios y depresion en |os adol escentes.

020. Adolescencia y trastorno por déficit
de atencidn con hiperactividad

J. Holguin, D. Mgjia

Universidad de Antioquia. Universidad San Buena-
ventura. Medellin, Colombia.

Objetivo. Sefalar que la adolescencia, mayor-
mente en la actualidad, a menudo se acomparia
de problemas de comportamiento, rendimiento
académico, agresividad excesiva, abuso deal co-
hol y farmacos, actividades de alto riesgo, com-
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portamientos sexuales peligrosos. Si el adoles-
cente sufre ademastrastorno por déficit deaten-
ciénconhiperactividad (TDAH), sepuedenagre-
gar comportamientos desafiantes y agresivos,
accidentalidad por abuso de velocidad en vehi-
culos, sexualidad atipica, uso de armas, delin-
cuencia, fugas escol ares, abandono de la esco-
laridad, huida del hogar. Cuando existe
comorbilidad (conductaoposicional desafiante,
depresion, problemasde aprendizaje, trastornos
del suefio, ansiedad) el manejo es mas dificil.
Pacientesy métodos. Sepresentan 18 adolescen-
tes de edades comprendidas entre los 13 y 21
anos, 13 varonesy cinco mujeres con diversas
combinaciones de las patologias mencionadas
anteriormente, con tratamiento multidisciplina-
rio y con las dificultades particulares de estos
jovenes. Un hombrey unamujer hantenido tres
y dos tentativas de suicidio. Conclusion. La
adolescencia es una etapa critica de los jovenes
con TADH, sobretodo cuando existecomorbili-
dad. El tratamiento es dificil, requiere ayudade
un equipo, voluntad departicipar del adolescen-
te, sufamilia, sus profesores. Losresultados son
amenudo pobresy existe €l riesgo de suicidio,
delincuencia, abuso de alcohol, experimenta-
cion con farmacos.

021. Flexibilidad cognitiva. Sintoma adi-
cional del trastorno por déficit deatencién
con hiperactividad

M. Etchepareborda

Laboratorio para el estudio de las Funciones
Cerebrales Superiores. Buenos Aires, Argentina.

Objetivos. Laflexibilidad cognitiva es unaca-
pacidad adquiridaenlainfancia, que puede ser
evaluada a partir de los ocho afios de edad. El
compromiso de la misma permite distinguir al
menos dos subtipos del trastorno por déficit de
atencién con hiperactividad. Pacientesy méto-
dos. Evaluacion de un grupo de nifios con
diagndstico detrastorno por déficit deatencion
con hiperactividad, sin tratamiento farmacol 6-
gico previo y se los compar6é con un grupo
control normal. Serealiz6 un monitoreo cogni-
tivo computarizado que comprendio el estudio
delasfunciones atencionales, asi como el estu-
dio delos mecanismos de control de espera, de
impulsos, de interferenciay el estudio de la
flexibilidad cognitiva. Resultados. Lamayoria
delos nifios completaron el test de Wisconsin,
al realizar lasseis series propuestas. Sin embar-
go, estatarea demandd una muestra promedio
de 95 cartas, ante s6lo 59 cartas para el grupo
control. Los errores simples y los errores de
perseveracion fueron mayores en el grupo de
estudio que en el control. Conclusiones. La
flexibilidad cognitiva, expresadapor el nimero
de series|ogradas, mostré un comportamiento
similar a del grupo control en el 62% de los
casos. No se observo una relacion estadistica-
mente significativa cuando serelacionaron los
datos con la variable edad. Resultado que po-
driaindicar laausenciadel factor madurativoa
partir de los ocho afios de edad. Aunque esta
variable mostré en si misma, una gran asocia-
cion con valores estadisticamente significati-
vosconotrasvariablescomoel estadodeal erta,
laatencionselectivay el control deinterferencia.
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022. Hallazgos por resonancia magnética
en déficit de atencion e hiperactividad

S. Vargas, J. Holguin

Servicios de Neurorradiologia y Hospital Infantil.
Hospital Universitario San Vicente de Paul.
Universidad de Antioguia. Medellin, Colombia.

Se describen hallazgos morfol 6gicos anorma-
lesen nueve varonesy cinco mujerescon tras-
torno por déficit de atencion con hiperactivi-
dad, cuyas edades oscilan entre el afioy medio
y los 14 afios. Los estudios fueron solicitados
por historias gestacionales o perinatales anor-
mal es, hallazgosneurol 6gicos (ROT x+xX, Sig-
no de Babinski, hipotonia muscular severa) o
por solicitud delos padres. L os hallazgos con-
sisten en: disminucion del volumen del vermis
inferior, menor volumen cortical en laregion
prefrontal izquierda, menor volumen del nd-
cleo caudado, asimetriaventricular, hipersefial
en T, en &reas prefrontal y promotora medial
bilateral, displasiacortical prefrontal derechay
niicleo caudado de tamafio reducido, hiperse-
fial del trato corticospinal, moderado aumento
y asimetria de los ventriculos |aterales.

023. Tratamiento con buspirona en
pacientescontrastornodeatenciény pobre
respuesta a metilfenidato

R. Villaobos?, C. Alonso2b, JL. Garcia®®,
R. Z&ated, C. Martinez¢, P. Martinez?, Y.
Gonzalez ¢

2 Proyecto Colaborativo de Neurologia del
Comportamiento. Hospital de Nuestra Sefiora de
la Salud. Universidad Auténoma de San Luis Potosi.
b Servicio de Neuropediatria. ¢ Servicio de
Neuropsicologia. Hospital Central Dr. Ignacio
Morones Prieto. ¢ Centro de Atencién Psico-
pedagdgica de Educacion Preescolar CAPEP. San
Luis Potosi, México.

Introduccion. Laterapiacon estimulantescons-
tituye la primera eleccion en el tratamiento en
los trastornos de la atencion (TDA). Existe
evidenciadequelosfarmacosserotoninérgicos
son de utilidad en el TDA. Objetivo. Determi-
nar lautilidad delabuspironaen pacientes con
TDA refractario a tratamiento con estimulan-
tes. Pacientesy métodos. Untotal de11 pacien-
tes, con unarespuestapobre a metilfenidato se
seleccionaron conlossiguientescriterios: 1. To-
dos los pacientes con TDA, DSM-1V y sinto-
masagregados; 2. Conunminimodeunmesde
tratamiento previo con estimulantes de forma
continuada; 3. Refractariedad medicamentosa
evidenciadapor el rendimiento escolar, en casa
y por una valoracion psicol6gica objetiva sin
cambio significativo prey postratamiento. Los
pacientes seiniciaron con buspironaadosis de
0,5a1,5 mg/kg/diaen dostomas. Entodos|os
casos se contd con una eval uacion multidisci-
plinariareciente alaintroduccion del farmaco
y otraen lossiguientestres mesesdetratamien-
to. Resultados. Se analizaron siete nifios y
cuatro nifiasde 4 a9 afios, unaedad promedio
de5,8 afios. Se observé mejoriaobjetivasigni-
ficativa en los siguientes sintomas: atencion,
concentracion, impulsividad, ansiedad, imper-
sistencia, hiperactividad, agresividad, ecolalia,
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y estereotipias. El efecto terapéutico se obtuvo
despuésdelasuna, 1/2 semanasdetratamiento.
Conclusioén. El uso debuspironaen el trastorno
por déficit de atencion de pobre respuesta a
estimulantes constituye una alternativa tera-
péutica valiosa, el farmaco es efectivo en el
control de laatencion y la duracién del efecto
no disminuye en el transcurso del dia.

024. Sindrome de hemisferio derecho.
Reorganizacién funcional del cerebro en
desarrollo: descripcion de siete casos

M.T. Acosta

Neur6loga Infantil. Neuropsicéloga Infantil. Bogotd,
Colombia

Introduccion. El sindrome de hemisferio dere-
cho en nifios es un cuadro neuropsicol 6gico
caracterizado por la presencia de compromiso
en |as funciones cognitivas normalmente asig-
nadas a hemisferio derecho, con unarelativa
preservacion de las funciones asignadas al he-
misferio izquierdo y especialmente relaciona-
das con la preservacion del lenguaje. Cuando
este cuadro clinico ocurre posteriormente a
lesiones o alteraciones ocurridas durante la
época prenatal o primeros afios de vida, es
posible que no exista una correlacion directa
entrelapresenciade unalesién estructural enel
hemisferio derecho, sino que sea secundaria a
un proceso de reorganizacién funcional cere-
bral. El diagndstico es eminentemente clinico,
y de acuerdo con los desempefios observados
en las pruebas neuropsicol 6gicas. Pacientes y
métodos. En el presente informe se describen
siete casosdenifiosentrelos6y los13 afiosen
el momento del diagndstico, con caracteristicas
dentro delosresultados neuropsi col 6gicos que
confirman lapresenciadeun compromiso fun-
cional del hemisferio derecho. Resultados. To-
dos los nifios fueron considerados, dentro del
examen neuroldgico tradicional, normales y
remitidos por la presencia de trastornos en el
desempefio escolar o sin respuesta al manejo
por terapias de dificultades especificas del de-
sarrollo neurol6gico. Conclusiones. Se mues-
tran los hallazgos comparativos desde el punto
de vista de desempefio neuropsicoldgico en
pruebas que eval an el hemisferioderechoy el
izquierdo, hallazgos de estudios neurorradio-
l6gicosy de EEG, asi como alteraciones en el
examen de neurodesarrollo.

O25. Prevalenciadelesiones estructurales
cerebrales en € Instituto Salvador efio de
proteccion al menor

C.A. Huezo Montoya

Instituto Salvadorefio de Proteccién al Menor
(1.SP.M.). San Salvador, El Salvador.

Objetivos. 1. Investigar la prevalencia de le-
siones cerebrales en pacientes del 1.S.P.M. 2.
Establecer la relacion entre el abandono y
maltrato con lesiones cerebrales. 3. Probar el
criterio de efectuar estudio de neuroimagen
cerebral atodo nifio con trastorno neurol 6gi-
co, abandonoy maltrato. Pacientesy métodos.
Se hace el seguimiento de 51 pacientes de
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I.S.P.M durante el periodo dejulio de 1996 a
septiembre de 1999; efectuando la historia
clinica, TACy RM cerebral, EEG. Seinvestigoé
la condicién socia y el estado nutricional al
ingresar. Resultados. Fueron 31 varones y
20 mujeres con edades comprendidas entre
cinco meses y 24 afios. La condicion social
prevalentefuelapobreza, abandonoy maltra-
to: 22 pacientes (43%) presentaban epilepsia,
tres (72,5%) presentaban retardo mental y el
resto mostraban diversas patologias; 41 casos
(80,3%) presentaron lesiones cerebrales con-
génitos o adquiridas; en 10 casos (19,6%) la
neuroimagen fuenormal ; 44 (86,2%) pacien-
tes menores de 12 afios presentaron desnutri-
cion desde moderada a severa y 10 casos
(19,6%) mostraban desnutricién leve. De los
pacientes mayores de 12 afios, cuatro tenian
desnutricion levey en uno de ellos eragrave.
Conclusiones. Existe relacion entre la condi-
cion social y las lesiones cerebrales de los
pacientes del 1.S.P.M. debe investigarse con
neuroimagen cerebral todo nifio y joven con
trastorno neurolégico victima del maltrato y
abandono. Lamuestrano incluye latotalidad
denifioscontrastornoneurolégicodel 1.S.P.M.,
pero comprueba el alto indice de lesiones
estructurales cerebrales, adicionalmente, la
desnutricién acompafia la mayoria de estos
nifios. Segun conocemos, éste es el primer
estudio de este tipo que se efectlia en el pais.

026. Encefalomielitis diseminada pos-
varicela con curso bifasico

P. Campos, D. Guillén, |. Caro

Universidad Peruana Cayetano Heredia. Lima,
Per.

Introduccion. La encefalomielitis diseminada
aguda (EMDA) es una complicacion tardiade
enfermedades viricas, el més frecuentemente
asociado es el virus del sarampion. En lavari-
celalaformamas frecuente es la ataxia aguda
(AA). Objetivos. Presentamosun caso deataxia
aguda (AA) posvaricela seguidade EMDA en
unanifiano inmunocomprometida. Casoclini-
co. Niflade 5 afios quien alasemanadel brote
minimodevariceladesarrollaunaAA delacual
serecupera integramente, presentando una se-
mana después una EMDA afortunadamente
con completa recuperacién. Conclusiones. La
varicelararamente presentaun cuadro bifasico
decompromiso neurol 6gico posterior alaerup-
cion. Adicionalmente, los casos de mielitis y
neuritis éptica también son infrecuentes en
varicela

027. Cerebral venous thrombosis in
children

JP. Viera, A. Diaz

Servicio de Neurologia. Hospital de D. Estefania.
Lisboa. Servico de Pediatria. Hospital Fernando
Fonseca. Amadora, Portugal.

Cerebral venous thrombosis (CVT) isincreas-
ingly recognizedin childrenbur clinical experi-
ences is till insufficient for optimal manage-
ment. Studies in adults demonstrated benefit

anticoagulant theraphy. This seems valid for
children, also. In some cases with acute and
serious complications thromtolytic theraphy
was tried with some good results but the place
for thethrombothytictheraphy inCV T remains
to be defined. We report our experience with
CVT infour childrenwith agesbetween 14 days
and 5 years. All cases bad septic thrombosis of
the sigmoid and transverse sinus secondary to
acute mastoiditis. In two cases Streptococcus
Pneumoniae meningitis was also present. All
cases were studied with Magnetic Resonance
and M R-angiography. Only onechildhadsigns
and symptoms inequivocally attritudeto CVT
(pseudotumour cerebrii). One child was het-
erozygote for the Methylenetetrahydrofolate
Reductase and Prothrombin gene 20210A mu-
tations. Two children were neurologically
normal onfollow-up. Onehasaseverepsycho-
motor retardation and refractory epilepsy and
another hasaunilateral sensorineural deaf ness.
Both cases with sequelae had Streptococcus
Pneumoniae megningitis. Besides treatment
directed at their infectious disease, two patients
received antiocoagulant theraphy. MR-angio-
graphy demonstrated thrombus recanalization
in three children. No relationship between the
modality of treatment and outcomeis apparent
in our cases. CVT involving the deep venous
system or the superior longitudinal sinus and
cortical veinsisliable to more serious compli-
cationsthan isolated transverse sinusthrombo-
sis. In this setting however anticoagulant ther-
apy may be an important measure against
thrombus propagation although more data are
needed to support this view.

028. Encefalopatia por VIH en €l nifio

JA. Mufioz-Yunta, A. Freixas-Ricart, A.
Valls-Santasusana

Seccion de Neuropediatria. Hospital del Mar.
Barcelona, Espafia.

Introduccion. El sidapediétrico, y sobretodo
laencefalopatiapor VIH, es, sinlugar adudas,
unaenfermedad de futuro en neuropediatria,
asi 1o demuestran las frecuentes estadisticas
delaOrganizacién Mundial delaSalud (OMS).
Espanaes el paisoccidental con mayor nime-
ro de nifios infectados. En Catalufiala preva-
lencia esta en el 0,3% de |as gestantes. Obje-
tivo. Enestetrabajo sedescribelaencefal opatia
progresiva, presentamos nuestra casuisticade
nifios infectados con largo seguimiento de
pacientes en tratamiento con politerapia. Pa-
cientes y métodos. Realizacion de un estudio
longitudinal prospectivo en 25 nifiosinfecta-
dos por VIH de nuestra casuistica, después de
maés de dos afios tratados con triples terapias
antirretrovirales. El seguimiento neurol 6gico
serealizd atravésde cocientesde maduracion.
Resultados. Una vez establecidas las triples
terapias antirretrovirales, los pequefios co-
mienzan amejorar inmunol 6gicamente, supe-
rando cifrasde CD,, por encimade 500, solo se
desciendeal16 CD, enunsolo caso, presentan-
do una encefal opatia con autismo. Las cargas
viricas se vuelven indetectables en 10 casos.
Conclusion. Abertura de un panorama de es-
peranza para estos nifios que, sin lograr la
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expulsion del virusde su SNC, si sabemos que
momenténeamente podemos mantener al nifio
con una carga virica 0, lo que equivale a
inhibir lareplicacion virica. S6lo queda espe-
rar la anhelada vacuna efectiva.

029. Nifios con sindromes afasicos y
alteraciones electroclinicas

M.T. Rodriguez, V. Feld

Hospital Narciso Lépez de Lanus. Hospital
Martinada Sarda. Argentina.

Introduccién. El sindromedeafasiaepil éptico
adquirida(AEA) descrito pot Landauy Kleff-
ner, representarialaexpresion méasacabadade
ladesorganizacionlocal y difusa, superficial o
profundadel analizador verbal (dreatemporal
del lenguaje o &reade Wernicke). Suponemos
gue existen otras formas no ‘puras’ de esta
afeccion, yaque varios pacientes asi stidos por
nosotros que mostraban sintomas de retardo
afésico (disfasias de compresién) han tenido
manifestaciones electroclinicas desarrolladas
por el sindrome de L andau-Kleffner. Por este
motivo proponemoslaexistenciadeotras’fa-
llas' concurrentes del analizador verbal en la
infanciay que sean acompafiadasdealteracio-
nes puestas de manifiesto por el EEG (epilep-
tiforme) que no coincidentes con las descritas
originalmente. Pacientesy métodos. Presenta-
mos ocho nifios que nos fueron enviados con
distintos grados de afasia y alteraciones elec-
troencefal ogréficas, lasedadesen el momento
delaprimeraconsultaeran detresasiete afos,
cuyadistribucion desexo eran, cinco hombres
y tresmujeres. Cinco de ellos eran diestros
(dos nifias) y tres zurdos (dos nifios y una
nifia). Detodosellos se obtuvieron datosrefe-
rentes a parto (tres nacidos por cesarea con
una nifia con sufrimiento fetal agudo y em-
barazo gemelar, los restantes de parto normal
aunque uno con explusivo prolongado). La
consultafue motivadapor losdistintosgrados
dedificultad en el lenguaje y la presencia del
intenso babeo con déficit atencional e inesta-
bilidad en la marcha de uno de los nifios,
deglucion atipicay trastornos del aprendizaje
en otro pacientey sindrome de hi peractividad
en el restante. Resultados. Se realizaron tests
neuropsicoldgicos a total de los pacientes.
L os EEG fueron anormales en todo el grupo,
(paroxismos lentos bihemisféricos, desorga-
nizacion difusa lenta, asimetria lentaizquier-
da, puntasfrontales). Tomografia computari-
zada de cerebro normal en todos. Estudio
genético en dos casos, normales. RMN de
cerebro normal en un pacientey estudios au-
diolégicos normales en todos los nifios. Los
potenciales evocados auditivos también se
mostraron normalesen latotalidad del grupo.
Lavaloracion fonoaudiol 6gicadecomienzoa
todos. Se detecto: anartria, afasia mixta, défi-
cit del analizador verbal, cinestésico motor.
Un paciente recibié carbamacepina por un
episodio interpretado como parcial complejo
antes de ser derivado anosotros, se le mantu-
vo. Todos recibieron tratamiento fonoaudio-
|6gico. Conclusiones. El motivodelapresente
es poner de manifiesto en varios pacientes la
presenciade sintomas de anomalias del anali-
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zador verbal con dificultades de moderadas a
graves del lenguaje y la presencia de EEG
epileptiformes, sin que cumplan por compl eto
con las formas descritas para el sindrome de
Landau-Keffner, hecho que noshace suponer
formasno‘ puras’ del sindromedel querepre-
sentariaunaformaacabadadeladesorganiza-
cion del analizador verbal. Asi como los des-
critos, serian compatibles con disturbios de
menor cuantiade dicho analizador en los que
laactividad eléctrica anormal seriala causao
unacomorbilidady lamejoriaseproduciriaen
relacion aal detencién y atencion fonoaudio-
|6gica tempranay sostenida.

030. Mangjo del pseudotumor cerebral
pediatrico. Experiencia del Miami
Children’s Hospital

R. Warman

Departamento de Oftalmologia. Miami Children’s
Hospital. Miami, Florida, USA

Objetivo. Presentamoslaexperienciaen el ma-
nejo del pseudotumor cerebral pediatrico en el
Miami Children’s Hospital en la pasada déca-
da. Pacientes y métodos. Veintiséis pacientes
fueron identificados, veintitrés de ellos tenian
un seguimiento apropiado y una adecuadare-
coleccion de datos. Resultados. No se hallé
predominancia de sexo y la mayoria de los
casos fueron idiopaticos sin recurrencias. La
perdida de la funcion visual permanente se
presentd en ciertosnifiosapesar delainterven-
cion quirdrgicaincluyendo derivaci6nlumbo-
peritoneal y fenestracion delavainadel nervio
optico. Conclusién. El pseudotumor cerebral
pediatricono sepresentaenformasimilar al del
adulto y es necesario el diagndstico y lainter-
vencion oportuna para prevenir una pérdida
visual permanente, hecho af ortunadamente no
muy frecuente.

031. Meningitebacterianaagudaeher pes

N.T. Rotta, L. Ohlweiler, I. Stone, R. Kdeche,
L. Méllo, L. Diamante, O.J. Rodriguez, J.
Ranzan

Unidade de Neurologia Pediatrica. HCPA.
UFRGS. Porto Alegre, Brasil.

Introducéo. Meningite Bacteriana Aguda
(MBA) é uma doenga bastante frequente na
infancia, mas s nos Ultimos afios temos obser-
vado relacdo entre MBA e presencade vesicu-
las herpéticas na face. Objetivo.Relatar o apa-
recimento de herpessimplestipo 1 emcriangas
com MBA. Pacientes é métodos. Séo relatados
4 casos de MBA e herpes atendidos no HCPA
de junho de 1998 a dezembro de 1999, que
usaram Dexametasonapor 2 a4 diasapartir da
12 dose de antibidtico. Resultados. Caso 1:
menino de 2 afios e 6 meses, br, internou em 9
dejunho de 1998 com meningitemeningogéci-
ca, surgiu herpessimplestipo 1 nahemifaceE.
Caso 2: meninade 2 afios e 9 meses, br, inter-
nou em 30 de setembro de 1998 com meningite
meningogacica, surgiu herpessimplestipo 1 no
|&bio e no pescogo. Caso 3: meninode 1 afio e
6 meses, br, internou em 8 de dezembro de
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1998 com meningite por Haemophilus, surgiu
intensa gengivo-estomatite herpética. Caso 4:
Menino de 11 mesesinternaem 15/12/99 com
MBA deetiol ogiadesconhecida, provavelmen-
te meningocécica, dia 17 inicia com lesdes
herpéticas nos |dbios. Os 4 pacientes usaram
dexametasona por 2-4 dias e ceftriaxone por
14-21 dias. Em todos ainfecgao herpéticaini-
ciou no quarto diade tratamento. E discutidaa
fisiopatologiada MBA e arelacdo com o apa-
recimento de herpes tipo 1 com o esguema
terapéutico. Conclusio. E necessario maior
ndmero de observagdes para entender o papel
daimunossupressao causadapelainfec¢do gra-
ve eou peladexametasonano aparecimento do
herpes simples tipo 1.

032. Acidente vascular isgquémico na
infancia
N.T. Rotta, L. Ohlweiler, I. Lago, L. Silveira,

L. Mello, L. Diamante, J. Ranzan, O.J.
Rodriguez, R.O. Martins

Unidade de Neurologia Pediatrica. HCPA. UFRGS.
Porto Alegre, Brasil.

Introdugéo. A doengacérebrovascular nainfan-
cia é bem menos frequiente do que no adulto, o
gue faz com que n&o se pense ativamente nesta
possibilidade, do que resulta patol ogiasubdiag-
nosticada. A patogénese da interrupgdo ou au-
sénciade fluxo sangiiineo das artérias cerebrais
envolve multiplosfatores. Hacomprometimen-
todascirculagBesanterioresemgrande partedos
casos, particularmentedaartériacerebral média.
Istofaz pensar, de acordo com estadistribui¢éo,
em dois tipos de mecanismos: oclusao vascular
ou malformag&o. Objetivo. Relatar 9 casos de
AVCI nainfancia, sem concomitancia com he-
morragia. Pacientes € métodos.S8o relatados
9 casos de criangas, de RN até 3 anos de idade
acompanhados na Unidade de Neurologia In-
fantil do HCPA de marco de 1997 a marcgo de
1999. Sdo ressaltados os aspectos incomuns
dessapatol ogiano periodo neonatal e discutidas
as possives etiologias implicadas. Resultados:
Das9 criangas, 5 eramdosexofemininoe4 mas-
culino; 6 eram RN e 3 estavam entre 1 e 3 anos
deidade. Nenhum dos RN apresentava histéria
deasfixiaperinatal. Um menino de 10 mesesde
idade teve o AVCI como primeiro sintoma de
neurosida. Um menino de3 anoseraportador de
delegdo do braco longo do cromossoma
18(g-21,3), umameninade 2 anos apresentava
anemiafalsiforme. Conclusdes. 1. AVCI nain-
fancia pode ser mais fregiente do que se
suspeita; 2. Os RN com AVCI apresentaram
eventos convulsivos focais sem associagdo com
outrapatol ogiaquepudessej ustificar esteachado,
concordando com os dados da literatura; 3. A
observacdo destes casos reforca a necessidade
de considerar-se a hipétese de AV CIl em recém
nascidos com crises convulsivas, principalmen-
te aslocalizadas, mesmo na auséncia de quadro
hipoxico; 4. As possibilidades etioldgicas so
variadas, desde anemiafalsiformeo que érela-
tadocomomai sfrequiente, passando por situagoes
rarascomo ateragdes cromossdmicas. 5. AVCI
pode ser a primeira manifestagdo clinica de
neurosida nainfancia.
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033. Prevaléncia da exposicao pré-natal a
cocaina através da deteccdo de ben-
zoilecgonina no meconio de 331 recém-
nascidos

G.B. Cunha, A.R. Silva, A.L. Dieder, A.L.
Wolf, C. Zambrano, F.F. Silva, |. Pretto, J.
Oliveira, M.P. Socal, P.F. Silva, R. Margis,
R. Weissheimer, N.T. Rotta

Curso de Pés Graduacdo em Pediatria da
Universidade Federal do Rio Grande do Sul
(UFRGS). Servico de Pediatria do Hospital de
Clinicas de Porto Alegre (HCPA).

Introducdo. Estudosde preval énciademonstram
gue o uso de cocaina na gestagéo ocorre em
0,6-1,5% dos casos. As patologias obstétricas e
neonatai's, muitas vezes ndo detectaveis clinica-
mente. |mpedem diagndsti co precoce, que, pos-
sibilitatotal ou parcial reversdo. Varios estudos
mostraram que a dosagem da cocaina e seus
metabolitos no mecdnio € mais sensivel e mais
especificagquenaurina. Asvantagens do uso do
mecdnio além dafacilidade nacoletapossibilita
detectar a exposi¢ao ocorrida a partir da 16*
semana de gestacdo. Objetivos. Verificar apre-
valéncia de exposi¢ao a cocaina numa amostra
de 331 bebésnascidosno HCPA durante o peri-
odo de 30 dias. Material e métodos. Colheu-se
meconio de 331 recém-nascidos internados no
HCPA, de22 demarcoa22deabril de1999. Em
100mg de mecdnio de cada pacientefoi adicio-
nado 1 ml deacetonitrila. A misturafoi homoge-
neizada, agitadaem vortex durante 2 min., cen-
trifugada a 14.000 rpm durante 3min., e 0
sobrenadante permaneceu em evaporag&o por
3h. Foi adicionado 125 ml detampé&o dediluigéo,
e colocado num aparelho TDx para medir os
niveis de benzoilecgonina, um metabdlito da
cocaina, através da técnica de fluorescéncia
polarizadapor imunoensaio (FPIA). O ponto de
corte foi estabelecido em 10,26ng/ml, conside-
rando-se a média dos valores de 17 meconios
negativos e dois desvios padres. Resultados.
Dos 331 mecdnios testados, 18 foram positivos
com uma prevaléncia de 5,4% na detecgdo de
benzoilecgonina. Discussdo. Schutzman (1991)
dosou benzoilecgonina em mecdnios, encon-
trando uma prevaléncia de 11,8%. Chasnoff
(1990), Crespo (1994) eV eja(1993), naurinade
recém-nascidos encontraram taxas de preval én-
ciade3,4; 2,1 e7,79% respectivamente. Smeri-
glio (1999) detectou metabdlitos de cocainano
meconio em 4,5% dos casos e apenas 0,6% na
urina. Conclusdo: Foi possivel verificar apreva-
|éncia de exposi¢do a cocaina em uma amostra
derecém-nascidosdo HCPA. A altataxaencon-
trada demonstra ser este um diagnostico subes-
timado.

034. Mielindlisis central pontina en
trasplante hepético

C. Acevedo, K. Acevedo, A. Acevedo
Clinica Alemana de Santiago. Vitacura, Santiago,
Chile.

Caso clinico. Paciente de 15 afos portador de
dafio hepético crénico por enfermedad de Ren-
du Osler coninsuficienciahepéticay renal con
hemodidlisisdesdenoviembrede1997. Serea-
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liz6 un trasplante hepético ortotopico el 30 de
noviembre de 1997, en cirugia sin incidentes.
Evoluciond satisfactoriamente, requiriendo dos
nuevascirugiasexploratorias. No presenté sig-
nosderechazo conunabuenafuncién hepética.
Al ingreso presentaba normonatremiay ence-
falopatiadeorigen metabdlico. Al cuartodiade
evolucién postoperatoriaapareci 6 un compro-
miso de conciencia tipo sopor y un sindrome
piramidal bilateral. Cinco dias después, pese a
la buena evolucién postoperatoria, persistia
desconectado y con signos de piramidalismo.
Se realiza TAC cerebral que demostré la pre-
senciade mielindlisis pontina, signosinvoluti-
vos corticalesy unalesion parietal hiperdensa.
El PET mostré unaalteracién anivel del tronco
encefélico con respuestas corticales adecua-
das. El paciente evolucion6 répidamente hacia
la mejoria de conciencia y de los signos de
disfuncion motora. A los dos meses del altala
deambulacion eranormal y alos cuatro meses
se reintegré al colegio. El nifio presenta ele-
mentos sugerentes de mielindlisis central pon-
tina. No sedocument6 hiponatremiadurantela
hospitalizacion, pero si se mostro en la evolu-
cion previa. Su recuperacion neurolégica fue
répiday completa. Conclusiones. Eslaprimera
vez que se formula este diagnéstico en un
trasplante hepético pediétricoen Chile. Laevo-
lucion favorabl e coincide con otrosestudiosen
nifios. Destaca, adiferenciadelo descritoenla
literatura, que en este paciente no se realizod
correccion de hiponatremia inmediatamente
antes de aparecer |0s trastornos neurol 4gicos.

035. Alterations of calbindin-d28k
localization in cerebellar Purkinje cellsin
the hypoxic Guinea pig fetus at term

A. Lgido, E. Spandou, M.L. Taylor, S. Wu,
J.P. de Chadarevian, O.P. Mishra, M.
Delivoria-Papadopoulos, C.D. Katsetos

St. Christopher’s Hospital for Children.
Philadelphia, PA, USA.

Objective. To investigate the distribution and
temporal profile of calbindin-D 28K after cere-
bral hypoxiainthecerebellumof guinapigfetus.
Calbindin-D,g, isaCa’*-binding protein, which
isexpressed in the devel oping and mature cere-
bellum, and actsasaCa’”*-bufferinthecerebel lar
Purkinje cells (PC). Methods. Studies were per-
formed on 4 fetuses obtained from normoxic
and 10 hypoxic (Hx) pregnant guinea pigs at
term. Hypoxia was induced by decreasing the
FiO,to7%for 1 hour. Pregnant guineapigswere
allowed to recover for 0 hours (HxOh,n=2),
24 hours(Hx24h,n= 3) or 72 hours(Hx72h,n= 5)
after hypoxia. Fetal brainswerefixedinformalin
and embeddedin paraffin. Avidinbiotincomplex
immunohistochemistry was performed using
anti-calbindin D28k mAB CL-300. Midsagittal
sections were analyzed, and 276 to 881 PC.
(median, 576 PC) per fetal cerebellum were
counted. Results. Compared with normoxic fe-
tus(+PC, 88+8%), somatodendritic reduction of
calbindin D,g, stainingin PCisdetected at HxOH
(+PC, 651£5%, p= 0,02), Hx24h (+PC, 66+9%,
p=0,02), and Hx72h (+PC, 59+9%, p= 0,002).
AlterationsinPCincludedlack of calnindin-D,g,
staining, and nuclear compartment (HxOh,

p=0,01; Hx24h, Hx24h, p=0,02; Hx72h,
P= 0,002, all vsnormoxic). Conclusion. Wecon-
clude that hypoxia-included intraneouronal re-
duction of calbindin-D,g, will limit its
Ca2+-buffering capacity, resulting in activation
of Ca”*-mediated pathways of freeradical gen-
eration. (Funded by NOH-HD-20337).

036. Effect of hipoxiaon theexpr ession of
inducible nitric oxide synthase in the
hippocampus of term fetal Guinea pigs

A. Lgjido, E. Spandou, SA. Zanélli, M.L.
Taylor, O.P. Mishra, M. Delivoria-
Papadopoulus, C.D. Katsetos

. Christopher’ sHospital for Children. Philadelphia,
PA, EE.UU

Objective. To investigate the localization and
temporal profileof nitric oxidesynthase (iNOS)
expression after cerebral hypoxia in the hip-
pocampus of guineapig fetuses. Previousstud-
ies have shown that iNOS contributes signifi-
cantly to hypoxic-ischemic neurotoxicity
through the production of nitric oxide (NO).
Methods. Studieswere performed on 15 preg-
nant guinea pigs divided into normoxic and
hypoxic (Hx) groups. Hypoxiawasincluded by
exposing the mothers to an FiO, of 0,07 for
1 hour. Fetal brainswereremovedimmediately
after the end of hypoxia (Hx0h, n=2), after
1 day (Hx24h, n= 4) or after 3 days (Hx72h,
n=>5). Four brains from normoxic full-term
fetuses served as controls. Brain tissue was
fixed in formalin and embedded in paraffin.
Avidin-biotincomplex immunohistochemistry
wasperformed suing an affinity-purified poly-
clonal antibody to iINOS. Mid-sagittal sections
wereanalyzed, and400-600 neuronal cellswere
counted per each animal in dentate gyrus and
CA1 and CA3sectorsof thehhippocampus. The
results were expressed as percentage of count-
ed cells. Results. Compared with normoxic
controls, Hx24h, and Hx72h fetuses, asignifi-
cant increase in neuronal iNOS-like immu-
noreactivity ispresent only inthe CA3 subfield
of HxOfetuses(p= 0.016 vsnormoxic; p= 0.059
vs Hx24h, and p= 0.021 vs Hx72h). Conclu-
sion. Our data indicate a transient acute in-
crease acute increase of iINOS-like immunore-
activity inselectivehippocampal neurons(CA3)
duringfetal hypoxia Transientincreaseof iNOS
in neurons leads to increased NO production
and may potentiate NM DA receptor-mediated
neuronal injury. (Funded by NOH-HD-20337).

COMUNICACIONESPOSTER

P1. Prevalence and timing of peri-
intraventricular hemorrhage in preterm
infants

S. Antoniuk, R. Vieira, M. Cat, M. Miyaki
Hospital de Clinicas Universidade Federal Do
Parana. Curitiba, Parana, Brazl.

Objectives. Determinethe prevalence and tim-
ing of peri-intraventicular hemorrhage (PIVH)
preterm newborns. Methods. Onehundredfor-
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ty six premature infants weighing less than
2200 g, admitted to Hospital de Clinicas UF-
PR’sNeonatal Intensive Care and Intermediate
Risk Units, between August 1998 and April
1999, were prospectively studied, to determine
thefreguency andtimeof onset of PIVH. Ultra-
sound scans were performed routinely in the
first 8 hours of life, between 8 and 24 hours,
daily upto 10 daysof life, andthenweekly until
hospital discharge. PIVH were classified ac-
cording Papile's system. Results. PIVH was
diagnosed in 40 newborns. The frequency of
PIVH was 27,4% for the infants weighing less
than2201 g, and 36,2% for thoseweighingless
than 1501 g. Therewere 28 casesdiagnosed as
gradel, 2 casesasgradell, 5asgradelll and 5
as grade |V. Sixty five percent of the cases of
PIVH occurred in the first week of life, and
32,5% after thefirst week of life. Themedian of
ageof casesoccurring after thefirst week of life
was500 hours. Conclusions. Routineultrasound
scanwasessential for thediagnosisof thePIVH
and useful to detect risk factors associated with
thiscomplication. Thisstudy also indicated the
need to reevaluate the screening protocols for
the diagnosisof PIVH, asincreased survival of
extremely low-birth-weight infants may be as-
sociated with late-onset PIVH.

P2. Variables antropométricas en 8.842
mediciones de 948 pacientes con sindrome
de Down. Tablas de referencia para peso,
talla, PC y BMI parala Argentina

C. Arberas, M. Fernandez, P. Lapunzina, J.
Ondarts, A.M. Beriasde Tello

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

Introduccion. El crecimientolineal delosnifios
consindromedeDown (SD) estadisminuidoen
relacion a los nifios de la poblacién general,
tantoen el periodo prenatal como postnatal. Sin
embargo, no existen en Latinoamérica tablas
especificas de las variables antropométricas
para esta patologia. Objetivos. Establecer ta-
blas de crecimiento habitual en nifios con SD
comparéandolasconlasdeorigenanglosagjénya
existentes. Pacientesy métodos. Andlisisdelas
mediciones en pacientes con SD asistidosen la
seccién de genética durante el periodo com-
prendidoentre1971 y 1998. Sehizolaevalua-
cion del peso, tallay perimetro cefélico en el
periodo neonatal (semanas 34- 41) y postnatal
(de RN a 14 afios). En el periodo postnatal se
calcul6 el body mass index (BMI, P/T 2). Los
datosfueron volcados en unaplanillade Excel
7.0 (Microsoft corp.), calculandose por méto-
dosestadisticosloscentiles5, 25,50, 75y 95y/
0 las medias 1y *2 desvios standard (DS).
Realizando la evaluacion del resultado del ca-
riotipo y la presencia de hipotiroidismo y car-
diopatia congénita. Resultados. Seobtuvieron
8.842 medicionesen 948 pacientes (462 hom-
bres, 486 mujeres). En el periodo neonatal,
1.288 medicionesdepeso, 130detallay 118de
perimetro cefélico. En el periodo posnatal,
1.404 medicionesdepeso, 2.102detalla, 2.416
deperimetrocefélicoy 1.404 calculosde BMI.
También, se comparan las tablas y gréficos
obtenidos con las de |a poblaci6n anglosajona
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hallandose algunas diferencias en estas varia-
bles antropométricas. Conclusiones. Aunque
no existen grandes diferencias entre nuestra
poblacién y la anglosajona hemos observado
dos elementosimportantes: 1. Lacurvadepeso
de nuestra poblacion es 7-9% més baja. 2. La
curva de talla es 3-4% més baja en nuestra
casuistica. Consideramos que la utilizacién de
estas tablas permitiraun seguimiento masfide-
digno delos pacientes con SD deigual extrac-
cion étnica.

P3. Citrulinemia. A propoésito de un caso
en Bolivia

D. Melgar, P. Mabe, J. Foester, E. Raimann,
V. Corngjo

Caja Petrolera de Salud Bolivia. INTA, Universidad
de Chile. Hospital Sotero del Rio. Chile.

Objetivo. Presentar un caso de citrulinemiaen
Bolivia. Caso clinico. Paciente de sexo mascu-
lino que consulta a los seis meses por hipoto-
nia, rechazo ala alimentacion y compromiso
levevisual y auditivo. Embarazo normal, parto
cesérea, PN 3.550 g, TN 52,5 cm, tratamiento
conluminoterapiadurantetres dias, percibién-
dose succion deprimida. Lalactancia fue ma-
terna hasta los 5,5 meses y posteriormente se
introduce leche maternizada y alimentos sdli-
dos. Lospadresdel pacienteviagjan aChilepara
consultar el caso y se solicita un estudio meta-
bdlico, detectandose amonio 64 pg%, citrulina
en lasangre 3.400 umol/l. El paciente es hos-
pitalizado en la UCI y se le aplica didlisis
peritoneal, descendiendo el amonioa204 pg%.
Seiniciala dieta hipoproteica con un 59% de
proteina natural y 40% de proteina de leche
especial (cyclinex-1, carnitina 100 mg/kg/dia,
L-arginina 400 mg/kg/dia, benzoato de Na
200 mg/kg/dia). Resultados. El nifio muestra
unaexcelenteevolucionenlaactualidad conun
desarrollofisico en p50 con proteinal,6 g/kg/
dia, amoniemia en intervalos de normalidad.
Conclusiones. Lacitrulinemiaesunaenferme-
dad metabdlica producida por una alteracién
del ciclo delaurea, por ausenciao déficit dela
enzima argininocuccinico sintetasa. Se carac-
terizapor presentar niveles elevados de citruli-
na en sangre y orina, con un aumento del
amonio 10 veces mayor delo normal. Lossig-
nosclinicosson letargia, somnolencia, rechazo
alaalimentacion, convulsiones y coma. Con-
clusion. Undiagndsticoy un tratamiento opor-
tuno y continuo previenen las graves secuelas
que esta patol ogia ocasiona.

P4. Hidrocefalia ligada al cromosoma X

H. Benavente, A. Clavijo, E. Schijman, G.
Obregén

Neurélogo Infantil. Departamento Materno infantil.
Servicio de Neonatologia. Neurocirujano. Genetista.
Hospital Juan Fernandez. Argentina.

Introduccion. El 15% de las hidrocefalias son
secundariasa estenosis del acueducto, lamayo-
ria de los casos son esporadicos, no genéticos.
Existe una forma poco frecuente de transmi-
sion ligada al cromosoma X que cursa con
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retraso mental y pobre pronostico. Presenta-
mos un paciente portador de esta patologia.
Objetivo. Presentar esta entidad de transmision
genética por la importancia de un adecuado
diagnéstico parael posterior consejo genético.
Pacientes y métodos. Paciente de sexo mascu-
lino. De cuatro afios de edad con hidrocefalia
por estenosis del acueducto, con derivacion
ventriculo peritoneal alas 72 horasdevida. En
el examen presenta: Pc 48 cm (dos DST por
debajodel P. 50), retraso mental, dolicocefalia,
diplejia espéstica con franco predominio de
MMII, ROT 4/4 en MMII y 2/4 en MMSS,
plantares extensores. También muestra pulga-
res flexionados sobre las palmas, estrabismo
convergentey limitacionenlaelevaciondel ojo
derecho. Medianteel TAC seobservacatéter de
derivacion en ventriculo lateral, agenesia del
cuerpo calloso, los bordes ventriculares son
festoneados. Dilatacion levey ascenso del ter-
cer ventriculo, cuarto ventricul o pequefio. Los
antecedentes familiares del paciente son de
cuatro tios por linea materna con hidrocefalia.
Resultado. Los cuatro tios por linea materna
fueron afectados por patologia, 1o que demos-
trarialatransmisiénligadaal cromosomaXyla
posible portacion del gen por partedelamadre
del paciente. Laidentificacion de diversas mu-
taciones de Xq28 se traducirian en distintas
formas clinicas. Conclusion. La hidrocefalia
ligada a cromosoma X es una entidad poco
frecuente, el diagnostico esimprescindiblepara
el consgjo genético.

P5. Cromosoma ocho en anillo (46,XY ,r(8)
45 XY, -8/47,XY r(8), +r(8): microcefalia,
retardo mental y dismorfias leves

H.B. Bonet, R. Fauze, M. Fontenla, |.G. Pinat

Servicio de Neurologia. Hospital de Nifio Jess.
Tucuman. Cétedra de Biologia. Facultad de Medicina.
Universidad Nacional de Tucuméan. Argentina.

Introduccion. El primer caso del cromosoma
ochoenanillofuedescrito por Pfeifery Lenard
en 1973, en un nifio con retardo mental y
anomalias dismorficas. Desde entonces hemos
encontrado muy pocos casos publicados en la
literaturaanuestro alcance. Objetivo. Presentar
un paciente con aberraciones numéricas y es-
tructurales del cromosoma ocho, comparando
sus manifestaciones con |os casos previamente
descritos. Caso clinico. El paciente es un nifio
de 12 afios de edad, el cuarto hijo de padres
sanos. Nacido a término, PN: 2299 g. El nifio
empezéacaminar a afioy cuatro meses, y alos
tres afos se comprob6 un retraso de lenguaje.
La consulta se realizé por problemas en el
aprendizaje. El examen neuroldgico revelé:
microcefalia(<DE), parescraneanossin altera-
ciones discreta hipotonia generalizada e hipe-
rreflexia osteotendinosa, dismorfia: hipotelo-
rismo, epicanto bilateral, filtro largo, labios
delgados, orejas bajas, braquiclinodactilia bi-
lateral del quinto dedo. El psicodiagndstico
comprueba la capacidad intelectual entre los
seis y sieteafios. EIl EEG mostré enlenteci-
miento generalizado de ritmos basales. La TC
mostré el cerebro normal. El andlisis cromoso-
mico de 100 metafases bandeadas (GTW), ob-
tenidasde cultivos de sangre periférica, permi-
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ti6 observar un mosaicismo con tres lineas
celulares: 46,XY ,r(8) (p23g24.2) (69)/45,XY -8
(24)/147,XY ,r(8) (p23924.2) [ 7]. Conclusiones.
1. Los pacientes con el cromosoma ocho en
anillo presentan microcefalia, retardo de creci-
miento prenatal, déficit pondoestatural y defi-
cienciamental, lo que no conformaun sindro-
me especifico con posibilidad de pasar
inadvertido. 2. La confirmacién es realizada
medianteestudio cromosémico. 3. Esaconse-
jable el asesoramiento familiar.

P6. Rett Syndrome. Retrospective and
prospective study of 28 patients

I.Bruck, S. Antoniuk, S. Halick, A. Spessalo,
L. Bruyn, D. Facchim, |. Cendes

Centro de Neurologia Pediatrica. HC-UFPR
Floriano Essenfelder. Curitiba, Parana, Brazil.

Objectives. Clinical evaluation Rett Syndrome
(RS), clinical stages and evolutionary aspects.
Methods. Retrospective and prospective study,
analyzed 28 patients RS, follow-up for at least
2 years. 1. Classification of Typical or Atypi-
cal inagreement with theapproachesdiagnoses
International Classification; 2.Clinicevolution
according to the clinical stages; 3. Computed
tomographic, Electroencephal ogram, chromo-
some analysis, cardiac evaluation and serum
levelsof latic acid glicosis and anmonia, renal
and liverfunctions; 4. Evolution of theepilep-
sy: total control of seizures and improvement
when there was reduction for at least 50% of
seizures. Results. Regression of the develop-
mental milestones started between 5 and
20 months. The 19 cases of Typical RS had
uneventful pre and perinatal periods, loss of
previously acquired purposeful hand skills,
mental and motor regression and developed
hand stereotypies; 16 had head growth decel er-
ation and 12 gait apraxia. Nine patients were
Atypical: 2Formes Frustes, 2Congenital Form,
3Early Seizure Onset, 1Preserved Speech and
1Male. Epilepsy was present 21 patients pre-
dominantly partial seizures. Intheinitial eval-
uation most of the patients were distributed in
Stages Il and I11; on follow-up passed to the
Stages |11 and 1V, and 3died. Conclusion. RS
doesn’'t have specific marker, treatment is in
specific, aiming better quality of life; taking
care of nutrition, control of epilepsy and scoli-
osis, with the help of fonoaudiology, physical
therapy, psychology and musical therapy. At
themoment mitochondriaDNA of these patient
and there parents are been undertaking on the
Genetics Unit of the University of Campinas.

P7. Prevalencia de los sintomas clinicos
necesariosparael diagnésticodel trastorno
por déficit deatencion e hiperactividad en
una poblacion escolar normal

M.T. Acosta, E. Sedano

Neuréloga Infantil. Neuropsicéloga Infantil.
Universidad Pedagégica de Colombia. Bogota,
Colombia

El trastorno por déficit de atencion e hiperacti-
vidad (TDHA) es hoy en diala patologia neu-
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ropsiquidtrica cronica mas frecuente en la po-
blacion escolar normal. La frecuencia de pre-
sentacién de este problema varia de acuerdo
con diferentes estudios entre el 5-20% de la
poblacién escolar normal. Objetivos. Determi-
nar laprevalenciadelossintomasde TDHA, de
acuerdo con el Checklist del DSM-IV en una
muestraal eatoriaescogidaentre unapoblacién
de 960 alumnos del Instituto Pedagogico Na-
cional, Institucién de educacion béasica prima-
ria y secundaria, de estrato socioeconémico
medio (estrato 3-4, rango estratos 1-6). Pacien-
tesy métodos. Sel eccionamosunamuestraal ea-
toriaestratificadapor edady sexoenseis grupos.
Laevaluacion fue sobre un total de 226 alum-
nos. Utilizamos el interrogatorio del Checklist
alos padresy maestros delos nifios selecciona-
dos, aquellos que resultaron positivos en el
screening inicial, se citaron a una entrevista
personal, pararealizar lahistoriaclinicaperso-
nal y familiar, y asi corroborar los hallazgos
obtenidos inicialmente. Resultados. Se encon-
tréunaprevalenciadel 16%, con mayor predo-
minio en hombres que en mujeres, una alta
asociacion familiar y lapresencia concomitan-
tedetrastornos del comportamientoy del des-
empefio escolar. Descripcion detallada de los
hallazgos de esta muestra.

P8. Trastorno por déficit de atencion e
hiperactividad en una poblacion escolar
masculina normal

M.T. Acosta

Neurdloga Infantil. Neuropsicéloga Infantil. Bogo-
ta, Colombia.

El Trastorno por déficit de atencion e hiperac-
tividad (TDAH), esdeacuerdo conlosdiferen-
tes estudios mas frecuente en la poblacion
masculinaqueenlafemenina, por lo menosen
lainfancia, incrementandose el porcentaje de
nifias diagnosticadas a incrementar la edad.
Adicionalmente las caracteristicas de impulsi-
vidad ehiperactividad predominanenel cuadro
clinico de este grupo. Objetivos. Determina-
mos la prevalencia de |os sintomas de TDAH,
deacuerdo con el Checklist del DSM 1V enuna
poblacion escolar de sexo masculino. En los
casos que cumplen con los criterios diagnosti-
cos, determinar la frecuencia de presentacion
delos diferentes subtipos de TDAH. Pacientes
y métodos. Seincluy6 un total de 860 alumnos
desexo masculino deun colegio deBogot4, con
un nivel sociocultural clasificado como estrato
5-6. Finalmente se contd con la informacion
completa proveniente de 786 alumnos. Tam-
bién aplicamosel interrogatorio del Checklist a
los padres y maestros de los nifios selecciona-
dosy analizamos | os resultados para posterior-
mente comparan los hallazgos positivos entre
los padres y |os maestros. Resultados. Encon-
tramosunapreval enciadeacuerdo conlainfor-
maci6n aportadapor lospadresdel 12%, versus
a una prevalencia del 25% de acuerdo a los
resultados aportados por losmaestros. L ossub-
tipos de TDAH en la poblacion considerada
finalmente positiva por concordancia de los
resultados entre padres y maestros, nos mues-
tran una mayor presencia de problemas de
hiperactividad-impulsividad en los nifios mas

peguefiosy detipo predominantementeinaten-
to en los mas grandes.

P9. Pontenciales evocados pediatricos
anormales: distribucién por edad

M.C. Martinez de Posadas

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

Objetivos. El presentetrabajotienecomofina-
lidad discriminar por edad los resultados de
los potenciales evocados, a fin de evaluar su
importancia cuando |os resultados son anor-
males. Pacientes y métodos. Realizacién de
estudios sobre los pacientes derivados desde
|os consultorios de neuropediatria, pediatria,
otorrinolaringol ogia, fonoaudiol ogia, oftal mo-
logia, traumatologia. Las edades de los pa-
cientesoscilaron entrerecién nacidos amayo-
resde 17 afos, por lo quefueron agrupadosen
cinco grupos. *A.: de cero a cuatro afios *B:
cinco a ocho afios *C: nueve a 12 afios *D:
13-16 afios *E: méas de 17 afos. L os estudios
realizados comprenden potencial es auditivos,
incluyendo los potenciales cognitivos y po-
tencialesvisuales: que comprenden los visua-
les por flash, por damero utilizando cuadran-
tes y hemicampos para su exploracion y
electrorretinograma. Potenciales somatosen-
sitivos. El nimero de estudios se considerd
para cada procedimiento que sugeria una ex-
ploracion neurofisioldgica diferente, hecho
queprovocaqueel nimero depacientesno sea
similar a nimero de estudios. Observando
como normaleslosvaloresdentro delastablas
publicadas paralaedad del paciente, conside-
rando dichos valores de referencia propios
paraeste hospital, con el equipo en particular.
Resultados. (Tabla). L os potencial es anorma-
les presentaron |0s siguientes porcentajes se-
gun edad — considerando el 100% al total de
estudiosparaesacategoria: grupo A: auditivos
42%, visuales 35%, somatosensitivos 26%;
grupo B: auditivos 26%, visual es 27%, soma-
tosensitivos 30%; grupo C: auditivos. 16%,
visuales. 14%, somatosensitivos. 16%; grupo
D: auditivos 8%, visuales 6%, somatosensiti-
vos. 14%,; grupo E: auditivos 8%, visuales
18%. Conclusiones. Las edades comprendi-
das de entre 0,1y 8 afios serian las mas ex-
puestas a presentar anormalidades en los re-
sultados de los estudios neurofisiol 6gicos
solicitados, por lo que resultaimportante ins-
trumentar las medidas y recursos sanitarios
para su implementacién afin de diagnosticar
las diferentes alteraciones en las vias explora-
das. Lacorrelacion neurofisiolégica, clinicay
de neuroimagenes permite |legar adiagnosti-
cos precoces y tratamientos adecuados.

Tabla

Potenciales ~ Normales Anormal Totales
PEAT 62 96 158
PEV 65 84 149
PSS 25 43 68
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P10. Mucolipidosis I1: descripcion clinica
de 11 pacientes

M. Szlago, L. Campora, D. Gaggioli, M.
Blanco, N. Chamoles

FESEN Fundacion para el Estudio de Enfermedades
Neurometabolicas. Capital Federal. CeNaGem
Centro Nacional de Genética Médica, Argentina.

Introduccion. Lamucolipidosisil o enfermedad
delas células deinclusion es unaenfermedad de
depdsito lisosomad y herenciaautosdmicarecesi-
va. Sufenotiporecuerdaal sindromedeHurler.La
enfermedad habitual mente presenta signos neo-
natales, sinembargo, lainvestigacion diagnostica
se retrasa hasta la aparicion de manifestaciones
clinicas més evidentes y tardias, postergando €
asesoramiento genético. Laenfermedad escausa
da por la deficiencia de N-Acetil glacosaminil
fostotransferasaquedeterminauntransporteanor-
mal de enzimas lisossomales en las células de
origen mesenquimatoso. Objetivo. Realizar una
descripcion delos signos clinicos marcadores de
presentacion temprana de la mucolipidosis I1.
Pacientes y métodos. Estudio retrospectivo de
11 casos diagnosticados en nuestra institucién,
entre 1977 y 1997 através del examen clinico,
radiol 6gicoy del laboratorio. Resultados. El estu-
diode11 pacientesargentinoscuyasedades, enel
momento del diagndstico oscilaban entre tresy
40 meses(mediall). Entodosloscasosexistieron
signosclinicosorientadoresen el periodo neona-
tal siendo los mas relevantes: fascies toscas con
hipopigmentacion depiel y faneras, succion difi-
cultosa, herniasy luxacién de caderas. Posterior-
mente, se evidencié una progresion del cuadro
con unaaparicion de hiperplasiagingival, visce-
romegalia, retraso psicomotor y trastorno os-
teoarticulares principalmente. Conclusiones. La
mucolipidosisl| esunaentidad conmanifestacio-
nes clinicas neonatal es que deben alterar al equi-
po médico paralarealizacion de un diagndstico
temprano que posibilite un correcto y precoz
asesoramiento genético familiar.

P11. Caracteristicas de la epilepsia aso-
ciada a nifios con parélisis cerebral

0. Vabhuena? J. Pefia?, L. Cordero®

2 Servicio de Neuropediatria. ® Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario de Maracaibo. Venezuela.

Introduccién.Laepilepsiaesel trastornomayor-
mente asociado a la pardlisis cerebral (PC),
variando suincidenciaentre 15 a60% detodos
los nifios afectos, segin la forma clinica de
presentacion. Por ser un factor predictivo del
desarrollo mental del nifio con PC, seleconside-
ra un indice de gravedad. En los nifios con PC
que presentan epilepsia, laasociacion con retar-
domental esmésfrecuentey contendenciaaser
més severa. Las crisis suelen manifestarse como
convulsiones focales o generalizadas, ocasio-
nalmente de dificil control. Objetivo. El prop6-
sito de este estudio ha sido conocer |as caracte-
risticas de epilepsia en pacientes con PC,
identificar lasformas clinicas més frecuentes en
este grupo de nifios, y conocer los trastornos
asociados y la incidencia segun el tipo de PC.
Pacientes y métodos.Revisamos 66 pacientes
diagnosticados de PC en nuestro servicio desde
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enero 1989 hastadiciembre1999. I nvestigamos
los antecedentes peri, pre o post natales, la edad
deinicio delossintomas, laformaclinicade PC,
las crisis epilépticas, €l tratamiento empleado y
laevolucion. Resultados. Por orden de frecuen-
cia, las causas fueron: encefalopatia hipoxica
isquémicaen 32 casos (48,4%), infecciones del
SNC en el RN en 12 casos (18%) y la prematu-
ridad en nueve casos (13,6%). Laformaclinica
més habitual fue la tetraparesia espastica, en
22 nifios (33,3%), seguidadeladiplejiaespasti-
caen 20 casos (30,3%) y la hemiparesia espas-
ticaen11 (16,6%). Laepilepsia, seasocio en58
(87,8%) de todas las observaciones y de estas
26 pacientes(39,3%) debutaron conunsindrome
de West, 19 (28,7%) fueron generalizadasy 12
(18%) parciaes. Laedad deinicio ocurrié entre
1-3 meses en 30 (45,4%) de los pacientes; €l
tratamiento més empleado fue el fenobarbital en
29(43,9%) pacientesy el nitrazepanen 17 obser-
vaciones (25,7%). Solo en 16 casos (24,2%) se
asocio retraso mental y 1 (1,5%) aun sindrome
autista. Conclusiones. Destacamos|atetraparesia
y la diplejia espastica como las formas clinicas
més frecuentes. Es también frecuente la asocia-
cion de epilepsia en nifios con diplejia espastica
en los cuales 44,4% presentaron sindrome de
West, hallazgo diferente a lo sefialado en otros
estudios. Deigual forma, apesar delaaltaasocia-
cién entre PC, epilepsiay retraso mental encon-
tradas en otras series, en lanuestra, ésta solo fue
del 24,2% de todas | as observaciones redlizadas,
por lo que consideramos que la severidad de las
crisis puede ser independiente de la presenciade
retraso mental.

P12. Expresion clinica variable de los
sindromesneur ocutaneos. A propdésitode
una observacion

J. Chacin?, C. Martinez?, J. Pefa, O.
Valbuena®, M. Méarquez?, D. Levy ¢

2 Unidad de Genética Médica. ® Unidad de
Neurologia Pediatrica. © Departamento de
Neuroimagenes. Departamento de Odontopediatria.
Hospital Universitario. Maracaibo, Venezuela.

Introduccién. Los sindromes neurocutaneos
(SNC) son afecciones generalmente heredofami-
liares caracterizadas por anomalias que afectan
esencialmente a los 6rganos y estructuras de
origenectodérmico. Tienengranheterogeneidad
en su expresion clinicay sus frecuencias indivi-
duales son bajas, razones que dificultan su diag-
néstico. Paciente y métodos. Pacientedepreesco-
lar femeninade cinco afos de edad que presenta
dismorfias facial y malformacién en los pies,
evidentes desde € nacimiento. Sus antecedentes
son producto de segunda gestaci6n de parejano
consanguinea. El embarazoy el trabajo del parto
sin complicaciones, e peso a nacer fue de
2,450 kg.y latallade49 cm. Laevoluciénpsico-
motriz fue apropiada hasta €l afio de edad con
excepcion del lenguaje. La paciente muestracri-
sisconvulsivas parciales desde los tres meses. Al
iniciar el preescolar present6 problemas de aten-
cién y conducta detectandose retardo mental. El
examen fisico alaedad de 5 afios, considerando
el peso, tallay circunferencia cefélicaeran apro-
piados para su edad. La asimetria facial con
dismorfismoy voz nasal. El térax luce erapeque-
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fio en su gjevertical, sindactiliadelossegundosy
terceros ortgjos hilaterales y diastasis entre €
primeroy segundo ortejo bilateral . Lanifiamos-
traba piestalo-valgo bilateral. Las éreas hipocro-
micas sedistribuian amanerade pincel adas sobre
todalasuperficiecorporal. El estudioneurol gico
mostré un déficit de atencidn, hiperactividad,
inmadurez cognitivay del lenguaj e, obedeciendo
aalgunas Ordenes sencillas, incoordinacién mo-
tora. Los reflejos osteotendinosos presentes eran
normales. Laradiologiaevidenciatrigonocefaia,
asimetria en neumatizacion mastoidea por apa-
renteesclerosisdel lado derecho, no seevidencian
estructuras del oido medio derecho, hipoplasia
malar y de larama ascendente del maxilar dere-
cho, prognatismodel maxilar inferior. Tambiénse
analizafusion cervical de masas|ateralesuno,dos
y tres con hemivertebra tres y cuatro. Existe
bifidez de apdfisis espinosa de tercera y cuarta
cervical, cuerpos vertebrales cervicales lucen
aplanados, con pérdida del ge vertica de las
apdfisis espinosa. Ausencia de la Ultima dorsal
condorsalizaciondelaprimeralumbar. Asimetria
en amplitud de alailiaca por menor volumen de
aladerecha. LaRM cerebral muestra prominen-
cia de cavidades ventriculares, areas hiperinten-
sas periventriculares. Conclusién y comentario.
Este caso se corresponde con los SNC que cursan
con discromias extensas donde las aternativas
posibles son la hipomelanosis de Ito y el
Pallister-Killian, logrando diferenciarlas por el
estudio cromosdmico de piel.

P13. Paraplejia como complicaciéon de
cirugia de coartacién de aorta

A.Espeche, H.A. Arroyo, S. Tenembaum, A.
Allaria, N. Fgerman

Servicios de Neurologia y Cirujia Cardiovascular.
Hospital Nacional de Pediatria J.P. Garraham.
Buenos Aires, Argentina.

Introduccion. El compromiso isquémico de la
meédulaespinal esunacomplicacionreconocida
delacirugiade coartacion de aorta. Laetiologia
esmultifactorial eincluyefactoresanatémicosy
hemodindmicos. Distintas medidas preventivas
(evaluar circulacion colateral delamédul aespi-
nal, preservar intercostal escriticas, evitar hiper-
tension de aorta proximal, hipotension de aorta
distal, hipertensién endocraneal e hipertermia)
han sido estudiadas. Objetivo. Presentar
dos pacientesoperadosdecirugiade coartacion
deaorta, quedesarrollaron paraplejiaen el post-
operatorio inmediato. Caso 1. Paciente de sexo
masculino, sin antecedentes perinatales de im-
portancia. A los dos meses de vida se diagnosti-
c6 coartacién deaortay ductus, realizandoseun
mesmastardeaortoplastiaconflap desubclavia
En el postquirdrgico inmediato se detecto para-
plejiaflaccida LosPESSyY EM G fueron patol 6-
gicosy laRM demédulaespinal normal, parapa-
resia espastica, deambulacién con ayuda,
complicaciones ortopédicas y residuo vesical.
Caso2. Pacientedesexofemenino. A los25 dias
se diagnostico coartacion de aortay ductusy a
los sei's meses se realizd aortaplastiacon flap de
subclavia. En el postquirdrgico inmediato se
diagnostico paraplejia flaccida. EIl EMG fue
patolégicoy laRM demédulanormal. Seindicod
tratamiento kinésico con un tiempo de segui-
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miento de 44 meses. El pacienteevolucionécon
maduracion intelectual normal, paraparesia es-
pastica a predominio izquierdo, deambulacién
independiente y complicaciones neurotopédi-
cas en el tratamiento. Conclusion. Aunque esta
complicaciondelacirugiadecoartacion deaorta
es poco frecuente y la recuperacion de estos
pacientes ha sido buena, consideramos que de-
berian incrementarse todas |as medidas preven-
tivas para evitar esta grave complicacion.

P14. Rarapresentacion detumor cerebral
gigante en un nifio de 7 afios con
neur ofibromatosis segmentaria

R. Fauze, H.B. Bonet, M.C. Boente, A.
Conejos, M. Megias

Dermatologia, Patologia y Neurocirugia. Hospital
del Nifio Jests. Tucuman, Argentina.

Introduccion. La neurofibromatosis (NF) tiene
gran variabilidad fenotipica existiendo ocho
subgrupos (Riccardi 1982). LaNF 1 eslaforma
clésicay el gen, localizado en €l brazo largo del
cromosoma 17 (Cawthron 90), codificala pro-
teina neurofibromina con accién supresora tu-
moral (XN 90). Unraro subgrupo conexpresion
localizada es denominando NF 5 0 segmentaria
manifestandose por la presencia uni o bilateral
de méculas café con leche o neurofibromas en
uno o mas dermatomas (Roth 87). Objetivo.
Presentacion de un nifio portador de mltiples
mécul as hi percrémi cas distribuidas en dermato-
masdel hemicuerpo desdeel nacimiento, y enel
gue actualmente se objetiva la presencia de un
tumor cerebral de proporciones. Caso clinico.
Un nifio de 7 afios, sin antecedentes personales
ni familiares de interés, procedente de la zona
montafiosade Catamarca. Desdetres mesesatras
presenta cefaleaintermitente, y ocasionales vo-
mitos, algunos matutinos. El paciente ingresa
por sindrome confusional de 48 horas de dura-
cion. Medicado con analgésicos y antibioticos
por puncionlumbar y andlisisde L CR sugerente
demeningitislinfocitaria. El examenfisicoreve-
larigidez cervical, edema de papilla bilateral y
discreta hipotonia. Los estudios paraclinicos
aportan: Rx directade craneo marcadadiéstasis
desuturas, RMN con neoformacionfrontal dere-
chay diagndsti co hi stol égi co postoperatorio com-
patible con astrocitomamaligno grado 1V. Con-
clusién. El interés de este caso reside en la
excepcional aparicion deunaneoplasiamaligna
cerebral en un nifio con la forma localizada de
NF o tipo 5. No hemos encontrado asociacion
similar en laliteratura a nuestro alcance.

P15. Neur oendoscopiaen lesionestumor ales
de linea media en nifios

C. Jménez, P. Sdazar, JA. Finocchio, Y.
Betancourt

Instituto Neurolégico. Universidad de Carabobo.
Departamento de Cirugia (Neurocirugia). Valencia,
Venezuela.

Objetivo. Presentamos|aneuroendoscopiacomo
unaimportante opcién en el manejo delesiones
tumorales de la linea media en nifios, especial-
mente las asociadas a hidrocefalia donde la
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colocacién de un shunt indica, como parte del
control delahipertensi6nendocraneana: latoma
de biopsia de la lesi6n en el momento de la
derivaciondel LCR nosbrindaunamplio espec-
trodeopcionesparael abordajequirargicodela
lesion. Pacientesy métodos. Seis pacientes con
|esiones tumoral es de linea media fueron estu-
diados por nuestro grupo en los Gltimos tres
afnos (1997-2000) de edades comprendidasen-
trelosuno, cinco alos 12 afios, cuatro mujeres
y dos hombres, todos con hidrocefalia e hiper-
tensiénendocraneana. L aprimeraopcion plan-
teada fue un shunt VP y una biopsia mediante
neuroendoscopi origidomodel o Caemert (Wolf)
con micropinzas y microelectrodos mono y
bipolares, parala obtencién de muestras de las
intraventriculares. Resultados. Pudimos abor-
dar laslesionesviaventricul ar por endoscopiay
tomar biopsiadetodasellas, doslesiones pinca-
les (pinealomay astrocitomafibrilar) doslesio-
nes en el septum pellucidum (astrocitomapilo-
citicoy teratoma) y doslesionesdel |11 ventriculo
(astrocitoma pilocitica y craneofaringioma).
Conclusiones. Latomade biopsiapor neuroen-
doscopia representa una opcion de valor a la
hora de tomar conductas en tumores de linea
media en nifios, |as lesiones radiosensibles (pi-
nealomas) pueden ser definitivamente irradia-
das sin necesidad de abordar la zona pincal
directamente. La opcion de radiocirugiaesva
lida en |esiones que tradicional mente pudieron
ser abordadas directamente. El abordaje parala
colicuacion del shunt se complementa con el
neuroendoscopio y puede facilitar la tarea de
indentificacién de la lesién en estos pacientes.

P16. Manejo neuroendoscopico de la
hidrocefalia complegja

J. Jiménez, P. Salazar, J.A. Finocchio, Y.M.
Betancourt

Instituto Neurolégico. Universidad de Carabobo.
Departamento de Cirugia (Neurocirugia). Valencia,
Venezuela.

Objetivos. La hidrocefalia compleja (multilo-
bulada, poliseptada) representa unaentidad de
déficit manejo que exige multiples revisiones
de las derivaciones debido a la permanente
disfuncion de los mismos, la neuroendoscopia
actualmente es la primeraopcion en el manejo
de estas lesiones. Pacientes y métodos. Siete
pacientes con hidrocefalia compleja multisep-
tada fueron tratados por nuestro grupo en los
Gltimostresafios (1997-2000) con edadesentre
los tresmeses a los 11 afios, tres mujeres y
cuatros hombres, se planted como primeraop-
cion larevision de micropinzas, microelectro-
dos y balones Fogarty, para la ruptura de los
septosy lacomunicacién entrelos pseudoquis-
tes que aislaban los ventriculos laterales. Re-
sultados. Abordamos los ventriculos por via
frontal uoccipital segiinfueramayor lazonade
tabiques intraventriculares y procedimos a su
cauterioy eliminacién, comunicandolibremente
y dejando un catéter de DVP activo para €l
control de la hidrocefalia. Conclusiones. La
neuroendoscopi arepresentaun método deelec-
cion parael control delahidrocefalia polisep-
tada o complejaen laactualidad y recomenda-
MOS Su uso en esta entidad.

P17. West syndrome clinical and electro-
encephalographicfollowup of 70 patients
and adrenocorticotropic hormone,
prednisone, vigabatrin, nitrazepam and
valproatetreatment response comparison

S. Antoniuk, |. Bruck, A. Spessato, S. Halck,
L. Bruyn, E. Meigter, D. Paola

Centro de Neurologia Pediatrica (CENEP) HC UFPR
Floriano Essenfelder. Curtiba, Parand, Brazl.

Objectives. We conducted aretrospective study
to assess clinical and electroencephal ographic
(EEG) evolutionof patientswith West syndrome
(WS), comparing the cryptogeric form with the
symptomaticand eval uated adrenocorlicotronic
hormone, vigabatrin, val proate and nitrazepam
eflicacy in the spasms control. Patients and
methods. Westudied 70 patientsfollowed-upby
at least 2 years, who presented infantile spasms,
delay or regression of the developmental mile-
stones, EEG with hypsarrhythmia and they had
tomography or magneticresonanceof skull. The
cryptogeni c and symtomatic groupsof WSwere
compared based on developmental milestones,
seizures and EEG evolution, as well as drugs
efficacy onthecontrol of spasms. Thedatawere
analyzed by chi-square test (significant when
p< 0,05). Results. Twelve (17%) of 70 cases
were crytogenics and 58 (83%) symptomatics.
Inthecryptogenicgroup 4(33,3%) wereplaced
onregular clasesand 3 (5%) of the symptomat-
ics. All patients of the cryptogenic group had
complete control of their spasms. The adreno-
corticotropic hormoneand vigabatrin had excel -
lent initial control in 78,2% and 58,3% of the
patients, respectively. Thirteen (18,6%) on
follow-uphadnormal EEG, mainly onthecryp-
togenic group. Conclusions. When comparing
cryptogeni cand symptomatic WS, thecryptoge-
nic group showed a later developmental mile-
stones, seizure control and EEG evolution.
Adrenocorticotropic hormone and vigabatrin
were the most efficient drugs in the control of
infantile spasms and vigabatrin possible will be
the first choice for treatment.

P18. The use of stereotactic radiosurgery
in the treatment of intractable partial
epilepsy in children

C.Dunoyer,J. Ragheb, A.L. Walf, L. Alvarez,
T. Resnick, M. Duchowny, P. Jayakar

Department of Neurology. Miami Children’s
Hospital, Miami, Florida, USA.

Rationale. Conventional surgery effectively cu-
res seizures of neocortical origin but carries
significant morbidity for deep seated or difficult
to access foci. Stereotactic radiosurgery has re-
cently been advocated to ablate discrete brain
regionsbut itsefficacy for treating epil eptogenic
foci isyet unestablished. We assessed the role of
radiosurgery in children with intractable epi-
lepsy arising from hypothalamic hamartomas
(HH) or regionsdifficult to access by conventio-
nal techniques. Patientsand methods. Weretros-
pectively reviewed the records of 123 surgical
patientsbetween 1995-1999. Four patients(mean
age11.1 years) underwent stereotactic radiosur-
gery. The seizurefoci in these patients was iden-
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tified on the basis of scalp video-EEG, MRI, and
Ictal SPECT. Seizure outcome was classified as
seizure-free, >90% reduction, and unchanged
with amean follow up of 25.7 months. Results.
Two patients (pt # 1 and 2) had sessile hypotha-
lamic hamartomas and 2 (pt # 3 and 4) had
neocortical foci deep to critical language and
motor cortex. Patient #1 with HH manifested two
type of seizures, gelastic and apparent temporal
lobe seizures. After 9 months he had >90% re-
duction in gelastic seizures and the temporal
seizuresstopped within3 months. Heiscurrently
seizure free. Patient #2 became seizure-free
3 months after surgery. Both patients, demons-
trated marked improvement in behavior prompt-
ly after surgery predating changein seizure sta-
tus. Pt # 3 had afronto-central focus closeto the
motor strip, which did not respond to radiosur-
gery (follow-up55 months) and underwent cor-
tical resection after which is seizure-free. Pt # 4
with aleft insular tumor (devel opmental tumor)
remained unchanged for 6 weeks. After which
had 90% reduction and 2 months after became
seizure free and is reported to have improve
socia interaction. None of the 4 patients expe-
rienced untoward sequelae. Conclusion. In our
preliminary experience, stereotactic radiosurgery
appears to be promising therapeutic option for
hypothal amic hamartomas and deep-seated epi-
leptogenic lesions in children. The technique
appears to be devoid of significant immediate
morbidity although long-term potential adverse
effects of radiation remain aconcern.

P19. Hemiplgjia aguda infantil

J. Vargas, L. Novoa, N.L. Sardinas, M.
Esteban, O. Alemén, E.M. Pestana

Instituto de Neurologia y Neurocirugia. Ciudad de
la Habana, Cuba.

Introduccion. Lahemiplejiaagudainfantil (HAI)
constituye un hecho clinico frecuentey en oca-
siones grave, que requiere de un juicio médico
practico, tanto para su diagnostico etiol 6gico
como para su manejo integral . Objetivo. Deter-
minar lafrecuenciay caracteristicas de la HAI
enlosnifiosingresadosen el INN en el periodo
de 1984-1997. Pacientes y métodos: Revision
delashistoriasclinicas de 76 pacientesen quie-
nes se instalé un defecto motor stbito, o en el
curso de horas, no causado por tumor, absceso
o0 trauma craneoencefalico. Resultados. El de-
fecto motor comprometié a hemicuerpo iz-
quierdo en un 51,3%. demostrandose |la causa
en 40 pacientes. En menores de cinco afios
predominaron lascardiopatiascongénitas, mien-
trasqueenlosnifiosmayoresfueronladisplasia
fibromuscular, el sindromedeMoya-Moyay las
malformaciones arteriovenosas. El 84,2% de
los pacientes quedaron con secuelas motoras.
No hubo fallecidos en lamuestra estudiada. La
angiografiaconvencional y latomografiacom-
putarizada de créneo fueron |os estudios com-
plementariosmaéstilesen lablsquedaetiol 6gi-
cade los pacientes. Conclusiones. La atencién
como promedio fue de cinco, seis pacientes
portadoresde HAI por afio. Lafrecuenciadelas
afecciones estructurales de |os vasos cerebrales
se explica por €l nivel terciario de atencion
donde se realizd este estudio.
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P20. Avaliacdoclinico-neur olégicader ecém-
nascidos subnutridos e normais a termo:
acompanhamento do desenvolvimento no
primeiroanodevidaedeteccdo dealteraces

M.G. Melo-Araujo, M.V.L. Moura-Ribeiro

Faculdade de Ciencias Medicas da UNICAMP. Sao
Paulo, Brasil.

Objetivos. Estudar ainterferenciadasubnutricdo
intra-uterinano processo de maturagdo neurol o-
gical, atraves de avaliacOes clinico-neurol 6gica
derecém-nascidosatermo subnutridose norma-
les; detectar ateragdes no primeiro ano de vida.
Métodos. Setenta recém-nascidos a termo, trinta
de baixo peso (RNT-BP) e quarenta de peso
normal (RN T-PN-grupo-controle), foramacom-
panhadosnumestudolongitudinal paraanalisar o
crescimento, avaliago neurol 6gicaedesenvol vi-
mento neuropsi comotor durante o primeiro ano
devidaedeterminar arel agdo entre seuscompor-
tamentos. A amostrafoi seleccionadanaUniver-
sidade Federa do Rico Grande do Norte, Natal,
Brasil, de 01 de Julho de 1994 a 30 de Marco de
1997, sendo excluidostodos os casos deintercor-
rencias patol 4gi cas nagestagdo e periodo neona-
tal. Foram aplicados os testes: Qui-quadrado de
Pearson e Maxima Verossimilhanca; teste
nao-parametrico U de Mann-Whitney e Resulta-
dos. Ocorream associacoes significativas entre as
alteracoes no exame neurologico de RNT-BP e
alguns factores tais como privagdo nutricional,
pobre ganho de peso, condi¢des socioculturaise
usodofumo, duranteagestacdo. A analiseestatis-
ticamostrou diferencasignificante nas ateragdes
clinico-neurolégicas (perimetro cefdlico, com-
portamento, fala, percepcdes visua e auditiva,
tono muscular, reflexosdeimaturidadeefasesdo
desenvolvimento) entre os dois grupos, com re-
sultadosinferioresnosRNT-BPecorrelagdo com
todos os fatores estudados. Conclusdes. Destaca
mos aimportanciadaavaliacdo clinico-neurol 6-
gica de recém-nascidos de baixo peso e seu
acompanhamento duranteo primeiroanodevida,
paradeteccao dealteragdeseo graudematuracéo
neurol 6gica, ligadosdiretamenteao estado caren-
cial nutricional materno pre-natal.

P21. I ctusisguémicosen nifios. experiencia
end InstitutodeNeur ologiay Neurocir ugia
deCuba

O. Alemén, J. Vargas, N.L. Sardinas, R.S.
Luis, E.M. Pestana, E. Rojas

Instituto de Neurologia y Neurocirugia. Ciudad de
la Habana, Cuba.

Introduccion. La enfermedad cerebrovascular
(ECV) enlos nifios, dada su conocida bajainci-
dencia y la diversidad de sus posibles causas,
presenta alin aspectos que requieren ser conoci-
dos; laforma de abordar su manejo esta necesi-
tando un protocolo actualizado debido a los
innegabl esavancesen|osultimosafios. Objetivo.
Determinar la frecuenciay caracteristicas de la
ECV isguémica en € INN, en e periodo de
1967-1997. Pacientesy métodos. Serevisaronlas
historias clinicas de los 74 pacientes que cum-
plianloscriteriosdeictusisquémicosenel perio-
do sefidlado. Resultados. Laedad promedio fue
de 7,2 afios, siendo predominante en hombres
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(51,36%). Lamanifestacion clinicamésfrecuente
fue el defecto motor del hemicuerpo izquierdo
(94,6%). El territorio vascular més afectado fue
el carotideo y dentro de este la arteria cerebral
mediaderechaen 20 pacientes. Fuemasfrecuen-
te el ictustrombético (67,7%). En un 28,4% de
los nifios no se pudo precisar € origen de la
enfermedad. Hubo 16 pacientes que tuvieron
recurrencias; 36 nifios quedaron con secuelasy
solo tres fallecieron. La angiografia convencio-
nal se practico en 44 enfermos, resultando pato-
|6gicaen un 84,09% de los mismos. Conclusio-
nes. Hubounafrecuenciadepracticode2,46 nifios
conictusisguémicos por afo; predominaron las
causasno conocidasy unnimerosignificativode
pacientesquedaron con secuel as. Latomografia
axial decréneoy laangiografiaconvencional son
|astécnicasmasimportante paraeste diagndstico
en nuestro medio.

P22. Enfermedad cerebrovascular hemo-
rragica en € nifio

N.L. Sardinas, L. Zarrabeitia, J. Vargas, O.
Aleman, E.M. Pestana, L. Novoa

Instituto de Neurologia y Neurocirugia. Ciudad de
la Habana, Cuba.

Introduccion. La enfermedad cerebrovascular
hemorrégica (ECVH) en el nifio es una causa
importantedemortalidady secuelasenlainfancia
y relativamente poco estudiada. Objetivo. Deter-
minar lafrecuenciadelaECVH en el INN, en el
periodo de 1967-1997. Pacientesy métodos. Estu-
dio de 63 pacientes afectos de hemorragiaintra-
craneal notrauméticay/o malformacionesvascula
res que alin no habian sangrado. Resultados. El
sintoma inicia fue la cefalea en e 42,8% y
durantelaevolucion, lostrastornosdelaconcien-
cia (65%). El defecto motor se constato en el
55,5%Yy solamente 10 pacientes(15,8%) presen-
taron soplos intracraneales. La hemorragia sub-
aracnoideafuee tipo masfrecuente (34,9%), asi
como las malformaciones arteriovenosas |a etio-
logiamashallada, delacuaes19 fueron diagnos-
ticadas antes de que sangraran. El hemisferio
cerebral derecho fuelalocalizacion més habitual
deloseventoshemorragicosy delasmalformacio-
nesvasculares. Laangiografiaconvenciona sele
practico a 73% de lamuestra, siendo esta, junto
alatomografia axial computarizada de craneo,
los complementarios més Utiles en € estudio.
Fallecieron 10 pacientes(15,8%) y quedaroncon
secuelas el 39,6% delosnifios. Conclusiones. La
ECVH noestaninfrecuentey debetenersepresente
enlapréacticaclinicapediéatrica; sucuadrodramati-
coy conriesgoparalavidapuedeevitarse, usando
adecuadamentelasmodernastécnicasdediagnés-
tico y tratamiento de que se dispone hoy en dia.

P23. Sindrome de muerte stbita infantil:
hallazgos epidemiolégicos y anatomo-
patoldgicos

P. David, R. Araya, E. Cid, S. Benveniste, E.
Rauch, S. Schnitzler

Unidad Neurologia. Anatomia Patol6gica. Hospital
Ezequiel Gonzélez Cortés. Santiago, Chile.

Introduccién. El SMSI eslamuerteinespera-
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da en un lactante aparentemente sano en el
cual los hallazgos anatomopatol 6gicos fallan
en encontrar la causa de muerte. Objetivo.
Describir hallazgos anatomopatol 6gicos en el
SMSI. Pacientes y métodos. Revision retros-
pectiva de fichas, encuestas y visitas domici-
liarias, andlisis macroscopico y microscopico
de necropsias de victimas de SMSI en 25 lac-
tantes, 15 de sexo masculino y 10 de sexo
femenino estudiados entre 1985 y 2000. Re-
sultados. Los hallazgos més frecuentes fue-
ron: en el pulmén: congestién, hemorragia,
petequias, atelectasias y enfisema agudo y
cronicoen 20/25. Encerebro, cerebeloy tron-
co, edemay congestién 10/25. En timo pete-
quiasen5/25. Congestionvisceral generaliza-
da en 10/25. El estudio del sistema nervioso
central (SNC). Conclusiones. Los hallazgos
son concordantes con lo descrito en lalitera-
tura. Esimportante disponer de un especialis-
tainfantil, protocolo con estudio histoquimi-
co, toxicol 6gico, disecciénampliade 6rganos
y estudio de tejidos, bioquimico fluidos, estu-
dio radiolégico de esqueleto, para detectar
muertes no accidentales.

P24. Epilepsia rolandica benigna con
espigas centrotemporales: evaluacion
electroencefalogr afica, psiquiatrica y
psicométrica

P. David, C. Quijada, C. Ubilla, A. Abarzla,
J. Sdlinas, C. Pizarro, L. Avendaro, S.
Schnitzler

Servicio de Neuropsiquiatria. Hospital Exequiel
Gonzalez Cortés. Santiago, Chile.

Introduccion. Es la epilepsia genética (15q)
més frecuente en escolares 25%. La evolu-
cion atipica no es infrecuente, sin un EEG
caracteristico de su evolucién, con compro-
miso psiquidtrico y de Coeficiente Intelec-
tual Cl. Objetivos. Relacionar hallazgosen el
EEG, trastornos psiquiétricosy Cl. Pacientes
y métodos. Evaluacion de hallazgos en el
EEG, escala de Achenbach y test de Wisc-R
en 25 pacientes con crisis y espigas rolandi-
cas, con neuroimagen normal, entre 1989 y
2000, con edades entre seisy 12 afios, 17 de
sexo masculino y ocho femenino con segui-
miento entre tresy seis afos. Con EEG digi-
tal, 21 canales, con cuantificacion de espi-
gas, evaluacién Achenbach, Wisc-R. Han
estado tratados con monoterapia, pareados
por sexo, edad y con grupo control de 25 sa-
nos. Resultados. EEG: espigasrolandicas mas
frecuentes derechas y bilaterales. En hom-
bres: hiperactividad 7/9, depresivo-ansiosos
4/9, quejas sométicas 4/9, trastornos del de-
sarrollo 3/9, inseguridad y pasividad 2/9. En
nifias: inseguridad y pasividad 4/4, quejas
sométicas 3/4, confusion y retraimiento 2/4,
inmadurez social 1/4. El Cl se encontré bajo
el promedio en 50% de pacientes. Conclusio-
nes. Losresultados coinciden conlo descrito
en la literatura con relacion a sexo, edad,
sintomas clinicos, asociacién a compromiso
cognitivo conductual, y hallazgosen el EEG,
estos se relacionan en menor medida con la
evolucién. Larecurrencia de crisis empeora
més el Cl.
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P25. Sindromeapneico: monitor eocompu-
tacional prolongado intrahospitalario
(MCPI) y rinofibroscopia (RFC)

P. David, E. Rauch, C. Contador, E. Cid, S.
Schnitzler

Neuropediatria, Otorrino. Hospitales Exequiel
Gonzalez Cortés. Santiago, Chile.

Introduccion. Laapneaesfrecuentey esnece-
sarioidentificar el riesgo demuerte. El monito-
reo cardiorrespiratorio con oximetria detecta
apneas, hipoapneas, bradicardias, taquicardias
y repercusion sistémica. Esta aprobado por la
FDA y validado con la polisomnografia com-
putacional prolongada (PCP) con concordan-
cia (65%). Objetivo. Detectar el riesgo con
MCPI, con estudio multisi stémico normal, aso-
ciar halazgos clinicos y MCPI, PCP, rinofi-
broscépicos (RFC). Pacientes y métodos. Mo-
nitorizacion de 100 lactantes apneicos de dosa
cuatro meses, 60% sexo masculino, 40% feme-
nino, uno atres dias, pareados por sexoy edad
con 25 controles sanos. Resultados. Conside-
rados en riesgo de vida a cinco lactantes con
apneas centrales, taquicardias e hipersomno-
lenciay cinco con apneas obstructivas. Los 10
pacientes asocian signos de RGE en RFC, sin
manifestaciones clinicas, con el resto de exé&-
menes multisistémicos normales. En los 10 la
PCP fue concordante, no se efectué Ph-metria
simultanea. En los 25 controles el MCPI, PCP
y RFC fuenormal. LaPCP enlos 10 se norma-
liz6 entre tres y siete dias con teofilina y ci-
saprida. Estos 10 pacientes tenian, seis herma-
nos fallecidos de SMSI, cinco apneicos,
cuatro padresconticscronicosy seis hermanos
consindromedeGillesdelaTouretteasociados
en cuatro a apneas. Conclusiones. La MCPI,
PCPy RFC mostré concordanciaen los 10 pa-
cientesy asociacionaRGE y familiarescontics
crénicosy sindrome de Gilles de la Tourette.

P26. Reflexo ténico cervical assmétrico e
0 mecanismo do parto

N.T. Rotta, F. Pedroso, F. Gongalves

Unidade de Neurologia Pediatrica. HCPA. UFRGS.
Porto Alegre, Brasil.

Introdugéo. Os movimentos realizados pelo
recém-nascido (RN) sdo predominantemente
reflexos as solicitagfes do meio externo ou a
sensagBesinternas. Estasatividadesreflexas pri-
mitivas (ARP) sdo movimentos com padrdes
complexos e automaticos que se desenvolvem
durante agestacdo e tém afinalidade de protec-
¢do contra estimulos nocivos e regulagdo da
posicdo corporal. Com base na idéia de que o
aumento do tono muscular, que incrementa as
ARP ap6s a 34% semana de gestagéo, tem tam-
bém afungdo de col aborar com o mecanismo do
parto, foi realizado este trabalho. Objectivo.
Demonstrar que os movimentos realizados pelo
feto durante o parto sdo superponiveisaosmovi-
mentosreflexosdo RN. Pacientesemétodos. Foi
realizado estudo observacional com 16 RN de
termo na Unidade de Neonatol ogiado Hospital
de Clinicas de Porto Alegre-RS, com idade ges-
tacional 3 37 semanas, peso acima de 2.500 g,
Apgar no 1° eno 5° minuto 3 8, sem patologias

préepodsnatal. Foram comparadososrelatosdo
obstetra (posicdo e movimentos da cabeca na
insinuacdo, descida e desprendimento) e o exa-
me neurol égico (posicéo preferencial dacabega
na observacdo e vigor do RTCA). Resultados.
Todos os pacientes tinham exame neurol 6gico
normal com bom vigor nos reflexos tonicos.
Somente 1 dos 16 RN avaliadostinhacomo po-
sicdo preferencial a cabega rotada para esquer-
da. Os15 RN com posi¢éo preferencial dacabe-
¢a rotada para direita tiveram insinuagéo
occipto-esquerda-anterior (OEA), corresponden-
do ao relato do exame de cabega rotada para
direita. O outro RN teve insinuacdo occipito-
direita-posterior (ODP). Conclusio. Houvecor-
relagdo entre adinémicado parto com aatitude
assimétrica no exame neurol6gico do RN. Este
estudo estasendo ampliado, comoutrosreflexos
ténicos com nimero maior de RN, pois pensa-
mos, queo RN participaativamentenadinamica
do parto e que os movimentos realizados sdo
adquiridos durante a gestagéo para adaptacdo a
situagdes nocivas, no caso as contracgdes uteri-
nae o parto.

P27. Prevalénciadaecogenicidadedosvasos
taldmicos e ganglios da base no premature

N. Paczko, A.R. Silva, F. Leireia, N.T. Rotta

Unidade de Neourologia Pediatrica. HCPA.
UFRGS. Porto Alegre, Brasil.

Introducéo. Ostalamossao grandescomplexos
simétricosseformaovoide, formadospor subs-
téncia cinzenta que se localizam de ambos os
lados do terceiro ventriculo. Cada tédlamo e
formado por diversas aglomerag6es de neuro-
nios ou nlcleos. Cada ndcleo possui conexdes
aferentes proprias, comunicando-se com as di-
versas partes de cérebro, sendo a principal
estacdo transmissora para o trafego de sinais.
Os nucleos da base sdo formados essencial-
mente pelo corpo estriado que e dividido em
neo-estriado (putamen e caudado) e pal eoestri-
ado (globo pélido). Eles constituem a parte
fundamental do sistema extrapiramidal, res-
ponséavel pelo controle da postura e do movi-
mento. Quase todas as fibras nervosas motoras
esensoriais que conectam o cortex cerebral ea
medullaespinhal passam entre o nlcleo cauda-
do e o putamen. Os vasos talamicos em condi-
ciones normais nao devem ser visualizados na
ecografiacerebral, entretanto, em alguns paci-
entestem sido descrito areas de maior ecogeni-
cidade naregiao dosvasostaldmicoseganglios
debase. Estudos histopatol 6gicos sugerem que
este achado se deve a depositos basofilicos
(mineralizagdo) nas paredes das artérias. A
etiol ogianao estadefinida, masimagina-seque
0 evento desencadenante seja um processo de
vasculite. Estas ateragdes tem sido descritas
em criangas com infecgdes congénitas (rubéo-
|a, citomegal ovirus, toxoplasmose, sifilis), tris-
somia do 13, sindrome de Down, sindrome
alcoolico-fetal, asfixianeonatal e prematurida-
de. Objectivos. Avaliar aprevalenciadaecoge-
nicidade dos vasostal amicosegangliosdabase
emrecém-nascidos(RN) commenosde3.000 g
Unidade de Neonatologiado HCPA. Pacientes
emétodos. Foram avaliadospor ecografiacere-
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bral transfontanela 62 neonatos nascidos no
periodo agosto aoutubro de 1999 quetivessem
um peso de nascimentoinferior a3.000 geque
estivessem internados naUnidade de Neonato-
logiado HCPA.. Foram excluidos pacientesque
evoluriam para 6bito antes da realizagdo da
ecografiacerebral ou pacientes cujas maes nao
tivessem assinado o termo de consentimento.
Resultados. Dos 62 RN, 15 (27,1%) tinham o
achado ecograficopositivo. Em8 destes, oacha-
do erabilateral; em 7 pacientes unilateral (um
aesquerdae6 adireita); em 13 aecogenicidade
foi deintensidade fraca e em 2 de intensidade
moderada. Conclusao. Foi possivel avaliar a
preval enciadaecogeni cidade dosvasostal ami-
cos em uma amostra de 62 recém-nascidos do
HCPA. Encontrou-se uma alta prevaléncia de
ecogenicidade no nosso meio em relagdo aos
dados da literatura. S80 necessarios estudos
com major nimero de casos para confirmar
nossos resultados.

P28. Elefantiasis por neurofibromatosis
tipo I: presentacion deun casoy revision
de la literatura

T. Espinette, G. Contreras, H. Losada, M.
Cadtillo, A. Leiba, A. Sanchez, L. Bricefio

Hospital de Nifios J.M de los Rios. Caracas,
Venezuela.

Un nifio de 11 afiosingresd en nuestro hospital
por presentar hipertrofia'y deformidad de la
pierna izquierda desde el nacimiento, incre-
mentadaprogresivamentecon el crecimientoy
llegando alimitar seriamente |ladeambul acién.
Los antecedentes de importancia son: es el
producto de una séptima gestacién, madre de
33 afios con diagndstico de cancer de mama
terminal, quefalleceal osocho diasdel postparto
tras cesérea, padres no consanguineos y un
embarazo mal controlado. Retraso mental leve
y sin escolaridad. Los antecedentes familiares
presentan lamadre con nédul os cutaneos mul -
tiples generalizados, cuatro tios maternos y
dos hermanos con manchas café con leche. El
examen fisico: talla percentil tres, nédulos en
iris, predominantes en ojo izquierdo, manchas
café con leche generalizadas, pecas axilares,
deformidad tipo elefantiasis y limitacion fun-
cional depiernaizquierda, nédul oscutaneosen
mano izquierda, escoliosis dorsolumbar. Para-
clinicos: tomografiaabdominal: neurofibroma
pélvico, eco-Doppler sin ateraciones, Rx pel-
vis: cabezafemoral hipoplésica, cuellofemoral
ensanchado, irregularidades en cortical de fé-
mur e isquién, osificacion del fémur, Rx de
huesoslargos: adelgazamiento cortical. Serea-
liz6 amputacion supracondilea. La evolucién
fue satisfactoria. Conforme a la literatura ob-
servamosqueel caso citadorelinecriteriospara
el diagndsticodeneurofibromatosistipol, sien-
do importante resaltar |a elefantiasis neuroma-
tosa, como el signo cardinal de expresiéndela
enfermedad. Lael efantiasissedebealapresen-
ciadeextensosneurofibromas quecomprome-
teny deforman unaextremidad parcial o total,
generalmente asociados con anormalidades de
lapiel quelacubre, constituyendounamanifes-
tacion clinicainusual, aqui recae laimportan-
cia de su presentacion.
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P29. Distrofina, proteinas asociadas y
sar coglicanopatias en las distrofias
muscularesinfantiles

M.C. Martinez de Posadas?, R. Cérdoba®,
Z. Sfaello®, R. Theaux ©

@ Seccion Neuropediatria. Hospital Aerondutico
Central. Buenos Aires. ® Centro de Neuropediatria.
“Hospital Reina Fabiola. Cérdoba, Argentina.

Introduccion. La distrofia muscular tipo Du-
chenne (DMD) es la més frecuente distrofia
muscular infantil, debido al gen mapeado en el
Xp21, productor de la proteina distrofina. La
deficiencia de la distrofina causa una drastica
reduccion de las proteinas asociadas a la mis-
ma. Las sarcoglicanopatias constituyen un
subgrupo dedistrofias muscul ares delas extre-
midades(LGMD) conel defecto primarioenun
sarcoglicano (alfa, beta, gama o delta). El 5%
de las distrofias muscul ares con distrofina po-
sitiva son sarcoglicanopatias primarias. La
mutacion del gen alfa sarcoglicano es la mas
frecuente (34%). Los estudios realizados por
diferentesautoresconfirmarian quelosandlisis
mol eculares en pacientes con ausenciatotal de
un sarcoglicano, asociado con reduccién de
otroindicariaun defecto primario. Objetivo.Se
presentan dos casos de distrofia muscular, con
déficit en diferentes proteinas musculares (dis-
trofina y sarcoglicanos). Mediante el andlisis
clinico, anatomopatol 6gico y molecular sere-
visala composicion de las diferentes proteinas
y los déficits primarios y secundarios asocia-
dos. Material y métodos. Caso 1. Nifio decinco
anos de edad de padres no consanguineos, con
antecedentes de primo hermano con distrofia
muscul ar tipo Duchenne. Deambul acién apar-
tir de los 12 meses. La dosificacion de CPK
méximofuede22.900mU/ml aloscuatroafios.
Realizacion de biopsia muscular, con técnicas
inmunohi stoquimi cas, enziméti cas, con distro-
fina 1,2,3 negativas, anticuerpos para alfasar-
coglicano positivo débil con algunas fibras
negativas, beta sarcoglicano positivo débil en
todas, gamasarcoglicano positivo, deltasarco-
glicano positivo, beta distroglicano positivo,
alfa 2 laminina positiva. Estos hallazgos defi-
nen unadistrofia muscular tipo Duchenne con
déficit primario de distrofina con déficits par-
ciales para alfay beta sarcoglicanos secunda-
rios. Caso 2. Nifia de siete afios de edad, con
trastornosen ladeambul acion, marchadepato,
sin antecedentes heredofamiliares conocidos
de debilidad muscular progresiva. Dosaje de
CPK ligeramente aumentada. Biopsia muscu-
lar con técnicas inmunohistoquimicas eviden-
ciando una reaccién positiva para anticuerpos
contradiversosdominiosdeladistrofina, com-
plejodistroglicano (43DAG) y alfa2laminina
(merosina) ,con negatividad total paralosanti-
cuerposalfasarcoglicano (adalina) y paragama
sarcoglicano. Realizacion de un estudio mole-
cular del paciente y un estudio de ligamiento,
sin mostrar mutacion a nivel del gen del alfa
sarcoglicano, si encontrando mutacién para el
gendel gamasarcoglicano. Por lo queseasume
como defecto primario del gama sarcoglicano
con déficit secundario para alfa sarcoglicano.
LaLGMD 2C estaligadaal cromosomal3qy
hasido descritacomo deficienciade unaglico-
proteinaasociadaaladistrofinade 35 Kda. Su
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curso clinico es muy similar aladistrofiamus-
cular tipo Duchenne, pero con una herencia
autosdmica recesiva. Esta caracterizada por la
variabilidad de la aparicion de la edad, evolu-
¢iony cambiosmiopéticosenlabiopsiamuscu-
lar. Conclusion. Lacorrelacion clinica, conlas
técnicas inmunohistoquimicas y estudios mo-
leculares permiten definir diagndsticos prima-
rios de las distrofias musculares. Es necesaria
laindividualizacién de las distrofias muscula-
res mediante la metodol ogia antes citada para
considerar la heterogeneidad genética frente a
un mismo fenotipo distrofico.

P30. Movement disorder sin children with
cancer

N.L. Antunes

Pediatric and Neurology Departments. Memorial
Soan Kettering Cancer Center. New York, USA.

Neurologic complicationsarecommoninchil-
drenwith cancer. Since October 1997 we creat-
ed a database that includes all the neurologic
consultationsrequested by the pediatric depart-
ment of Memorial Sloan-K ettering Cancer Cen-
ter. Of 424 consultations 21 (5%) were due to
movement disorders. Eight patients had hema-
tologic disorders and thirteen solid cancers.
The most common abnormalities were tremor
(4), myoclonus(4), and dystonia(3). Two chil-
dren had tonic posturing due to markedly in-
creasedintracranial pressure. Two childrenwith
neuroblastomapresented withticsand onewith
opsoclonus-myoclonus. IN62% (13/21) thein-
voluntary movementswererelated toiatrogen-
ic causes. In children with cancer involuntary
movements are often the untoward result of
medi cations prescribed to provide supportive
care. The development of tics in very young
children with neuroblastoma raises the possi-
bility that the spectrum of paraneopl astic move-
ment disorders associated with this tumor may
not be restricted to opsoclonus-myoclonus.

P31. Headaches in children with cancer
N.L. Antunes

Pediatric and Neurology Departments. Memorial
Joan-Kettering Cancer Center, New York, USA.

Headacheisthemost common reasonfor neuro-
logic consultationin childrenwith systemic can-
cer. Since October 1997 we created a data base
that includes al the neurologic consultations
reguested by the pediatric department of Memo-
rial Sloan-K ettering Cancer Center. Of 358eval-
uations performed on a 24 month period, 83
(23%) were because of headache. Acute head-
acheswerethe presenting problemin 59 (71%).
The most common causes were, migraine (15),
feverandanemia(10), metastases(5), psychogen-
ic (7), brain abscess (4), intracranial hypoten-
sion (3), meningitis (3). A structural cause was
present in 18 (30%). Six patientswith structural
disease [hydrocephalus (3), meningitis, abscess
and metastases] had normal neurologic exami-
nations. Of 24 patients with chronic headaches
13 had migraine, 9 tension headaches and 2
chronicdaily headache. A significant proportion
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of childrenwith systemic cancer complaining of
acute headache have an underlying structural
cause. Unlessthe etiology is obvious, neuroim-
agingstudiesshouldbeperformedinachildwith
cancer and acute headaches, evenintheabsence
of lateralizing signs. Emotional factors are im-
plicatedinanimportant number of childrenwith
cancer and chronic headaches.

P32. latrogenic neurologic disease in
children with cancer

N.L. Antunes

Pediatric and Neurology Departments. Memorial
Soan-Kettering Cancer Center. New York, USA.

A database with all neurologic consultations
reguested by the pediatric department of Memo-
rial Sloan-Kettering Cancer Center was created
in October 1997. Over a 24 month period 358
neurol ogic consultations were requested. Nine-
ty-eight percent of the patients were evaluated
by the author. Consultations were divided in 6
groups according to etiology: Group 1 [93
(26%)]: the complaint bare norelation to cancer
or its treatment. Group 2 [33 (9%)]: multiple
factors contributed to the complaint. Group 3
[83 (23%)]: metastatic or paraneopl astic causes.
Group 4[117 (32%)]: iatrogenic causes. Group 5
[28(8%)]: nofirmetiology coul d beestablished.
Group 6[7(2%)]: noneurologicdisorder. latro-
genic complications in isolation or associated
withother factorswereresponsiblefor 150 (42%)
of the consultations: CNS infections(12), delir-
ium(17), neuropathy myopathy(22),movement
disorders (14), immunosuppressants associated
encephal opathy (6), anticonvul sant toxicity (5),
drug-related seizures (4),other drug complica-
tions(17), radiotherapy complications(11), sur-
gical/anesthetic complications (13), other (29).
latrogenic complications contribute substantial-
ly to the neurologic morbidity of children with
cancer, and the neurol ogic consultant must have
athrough knowledge of the possible complica-
tions of the complex therapies employed in this
popul ation.

P33. Juvenileautoimmunedystonia/rigidity
followed by choreaand resolution

A. Aron, A.M. Chutorian

Mount Snai Medical College and Weill Medical
College of Cornell University.

Methods. A previously normal 7 year old boy
had abrief febrilerespiratory illness. Oneweek
later he developed generalized dystonia and
rigidity, with extensions of elbows and knees,
flexion of wrists and fingers, and plantar flex-
ion with inversion of the feet. Cerebro-spinal
fluid obtai ned on admission had alymphocytic
pleocytosis. MRI showed high-intensity of the
basal ganglia with mass effect. Three weeks
after onset, acourseof high dosageintravenous
gammaglobulinwasadministered. Videofilms
aredisplayed. Results. Within24 hoursof treat-
ment, progressive resol ution of abnormal tone
and posture occurred over 4 weeks. General-
ized choreo-athetosis began, and resolved in 2
weeks. A normal neurologic exam with fluent
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speech and superior cognition level were evi-
dent on examination 12 weeks after onset.
Conclusion. The post-infective onset, restric-
tive targeting of the basal ganglia, and pre-
sumptive response to gamma globulin suggest
a pathogenesis of molecular mimicry , analo-
gous to antibody targeting of caudate nuclei
and streptococcal membrane proteins in Sy-
denham’s chorea. The occurrence of dystonia
andrigidity followed by choreaisanal ogousto
our previously reported patient (A.C.) with
post-influenzal Parkinsonismfollowed by cho-
rea,inwhomelevated cerebro-spinal fluidHVA
in the Parkinsonian phase reflected autoim-
mune dopaminereceptor blockadefollowed by
receptor hypersensitivity.

P34. Juvenileimmunogenic global tremor

N. Méelick, A.M. Chutorian

Division of Pediatric Neurology. Weill Medical
College of Cornell University.

Methods. A novel para-infectious movement
disorder occurred in a 2 year old boy with an
imuno-suppression-responsive global tremor.
Between 13 and 22 months of age 3respiratory
infections were associated with onset, and ex-
acerbation of tremor. Loss of ambulation oc-
curred at 22 months of age. Examination dis-
closed aslow and coarseglobal tremor of head,
trunk, and extremities, at 1 %2 cyclesper second,
2-3inchesinamplitude. Noabnormal eyemove-
ments occurred. Extensive metabolic studies,
CSFprofile, brainantibodies, and MRI of head,
chest and abdomen were repeatedly normal.
Immunosuppressivetherapy wasadministered.
Results. Serum reacted with rat brain, and with
extracts of Purkinje cells, cerebral cortex neu-
rons and cloned brain proteins of the paraneo-
plastic antibodies Yo, Hu, Ri, Ma and Ta, re-
vealed no anti-brain antibodies. High dosage
intravenous therapy arrested the tremor on the
2" day. Inthe 4™ week of gradual withdrawal of
oral prednisonethetremor recurred. Videofilms
of the disorder before and after immuno-sup-
pression are on continuous display. Conclu-
sions. Webelieve thisnovel syndrome belongs
with the post infective acute ataxias and opso-
clonus/myaoclonusby virtueof the presumptive
etiology and regional pathogenesis. The age of
onset, exacerbation by infection, response to
immunosupression andresidual ataxiaarechar-
acteristic of the pediatric ataxia/opsoclonus/
myoclonusspectrum, inwhich despiteresponse
toimmuno-suppression, demonstrabl e antibod-
iesto brain are usually lacking. Non-steroidal
immuno-suppression is planned.

P35. Pautademadur acion prensil compa-
rada entre primates humanosy primates
no humanos

G. Paret, B. Salvadd, A. Freixas, A.R.
Diaz Ramos, C. Torrent, JA. Mufoz-Y unta

Servicio de Neuropediatria. Hospital del Mar.
Barcelona, Espafia.

Objetivo. Esta cominmente aceptado que las

capacidades motoras complejas implican un
desarrollo del sistema nervioso y de sus co-
nexiones. Estas capacidades van aparecien-
do en el curso delamaduracién ontogenética
y se pueden establecer calendarios que nos
permitan determinar si existen alteraciones
neurol 6gicas. Puesto que el sustrato nervioso
gue sustenta este tipo de actividades necesa-
riamente ha de estar presente en nuestros
antecesores filogenéticos, si estudiamos es-
tos mismos comportamientos en ellos, pode-
mosencontrar pistasquenospermitan corro-
borar los items conductuales que ya
conocemos y, quizas, aportar mas informa-
cién acerca de la ontogenia necrolégica.
Material y método. Estudio longitudinal pros-
pectivo sobre tres crias de chimpancé, en
donde se consideran latopografiadelapren-
sion manual, su grado de coordinacioén, su
propositividad oreactividad, asi como varia-
bles que pudieran incidir sobre ella. Resulta-
dos. La prensién propositiva orientada vi-
sualmente se manifiesta en los chimpancés
entre el final del primer mesy losinicios del
segundo, que si bien coincide en la pauta de
maduracion, implica un decalaje entre las
dosespecies. Conclusiones. El decalajeentre
las dos especies podrian explicarse por la
mayor complejidad del sistemanervioso exis-
tente en los humanos, que redundaria en una
mayor necesidad de tiempo para establecer
conexiones. Por otro lado, se remarca que
probablemente las estructuras responsables
de la prension manual son muy basicas, y
quizds comunes a la practica totalidad de
primates.

P36. Aspectos neurobioldgicos de la
ontogenia en la marcha humana

G. Paret, B. Sdvadd, C. Torrent, J.A. Mufoz-
Yunta

Servicio de Neuropediatria. Hospital del Mar.
Barcelona, Espafia.

Objetivo. Estudio ontogénico de la marcha
humana mediante trabajo de campo observa-
cional en diferentes grupos étnicos. Material
y método. Se ha realizado un estudio trans-
versal durante tres meses consecutivos en
diferentes lugares geogréficos (Sudamérica,
Nepal, Africa Oriental, zona de Turkana y
Espafia). Cadainvestigacién observé el maxi-
mo ndmero posible de nifios, de edades com-
prendidas entre 8 y 16 mesesy en condicio-
nes habituales. Los instrumentos empleados
fueron la Pauta de Maduracion cualitativay
el Cociente de Maduracion de C. Lamotte de
Grifién. Resultados. Todos los pacientes es-
tudiados, adquirieron lamarchaen un perio-
do adecuado, para su edad cronolégicay no
se observaron alteraciones significativas en-
tre los diferentes grupos étnicos. El parame-
tro: ‘deambulacionagatas’ nofueobservado
en Turkanani en la Selva Tropical de Brasil.
En el Nepal y en Espafa se observé dicho
parametro. Conclusiones. La marcha es un
mecani smo biol dgico heredado filogenética-
mente. Su ontogénesis es variable, depen-
diendo probablemente del grupo étnicoy del
medio.
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