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IMPLICACION DEL

VIRUS VARICELA ZOSTER EN
PACIENTES CON ESCLEROSIS MULTIPLE

RODRIGUEZ VIOLANTE MAYELA,
ORDONEZ GRACIELA, SOTELO JULIO, CORONA TERESA
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

INTRODUCCION: La asociacion entre varicela zoster (VZV) y la es-
clerosis multiple (EM) se ha propuesto como un epifendmeno 0 como
parte de la etiopatogenia de la EM.

oBJETIVO: Estudiar la asociacion del virus varicela-zoster en la
etiopatogenia de EMy sus subtipos.

PACIENTES Y METODOS: Se realizé estudio de casos y controles,
categorizandolos en subgrupos, investigando antecedente de infeccion
por varicela-zoster, lactancia, alergias y la medicion de anticuerpos con-
tra varicela-zoster.

RESULTADOS: Una muestra de 137 casos de los cuales 65 fueron
brote remisién, 23 primarias progresivas, 38 secundarias progresivas y
11 Devic. El total de controles fue de 157. El antecedente de infeccion por
VZV fue positivo en 42% de controles y 66% de casos (p < 0.001). El
antecedente de alergias fue positivo en 18% de casos y 4% de contro-
les (p <0.001). La media de lactancia fue de nueve meses en casosy 12
meses en controles (p = 0.02). Los anticuerpos 1gG e IgM no fueron
significativamente diferentes.

DISCUSION: La asociacion entre infeccion de varicelay EM demostr6
unincremento de riesgo de tres veces en el grupo con antecedente de
infeccion (OR 2.72, IC 95% 1.69-4.38) comparado con el grupo sin este
antecedente; por subtipos de EM el brote y remisién se asocié con un
riesgo cuatro veces y el tipo secundariamente progresiva tres veces.
Conlo que parece existir una relacion entre el virus varicela zoster y la
EM en particular brote remision.
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EXPERIENCIA CON NATALIZUMAB

EN PACIENTES CON ESCLEROSIS
MULTIPLE EN EL SURESTE DE TEXAS

SUAREZ ZAMBRANO GUSTAVO ADOLFO,
AVILA MIRLA, HUTTON GEORGE J, RIVERA VICTOR M
BAYLOR COLLEGE OF MEDICINE

INTRODUCCION: El proceso de migracion linfocitaria a través de la
barrera hemato-encefalica es considerado como uno de los principales
y mas tempranos mecanismos involucrados en inflamacion en la escle-
rosis mdltiple (EM). Esta se realiza por medio de la interaccion de la
integrina &#945;4&#946;1 expresada en la superficie linfocitaria con la

molécula de adhesion vascular VCAM 1. El Natalizumab actia a este
nivel, fue aprobado en 2005 para el tratamiento de EM exacerbacion-
remision (EMER), pero fue retirado debido a tres casos de encefalopatia
multifocal progresiva que se considerd relacionado al uso con otra tera-
pia inmunomoduladora simultaneamente. Hace aproximadamente un
afio y debido a su eficacia, fue aprobado nuevamente por la FDA bajo la
condicion de solo utilizarse en pacientes con EMER sin respuesta ade-
cuada al tratamiento inicial y como terapia Unica bajo estricta vigilancia.
OBJETIVO Y METODOLOGIA: Descripcion de las caracteristicas de
los pacientes que se encuentran recibiendo Natalizumab en la clinica
Maxine Mesinger de EM en el Baylor College of Medicine luego de
haber sido reaprobado como terapia tnica en EMER.

REsULTADOS: Cincuenta y dos pacientes con edades que oscilan
entre los 18 y 62 afios se encuentran recibiendo Natalizumab en la
clinica. La mayoria de los pacientes (60%) fueron diagnositicados con la
enfermedad antes de los 45 afios de edad. 75% de los sujetos son de
sexo femenino. Todos los pacientes habian recibido algn tipo de terapia
cronica previamente; 44% habian recibido interferones Ginicamente, 23%
interferones y acetato de glutiramero (AG) y 6% AG Unicamente. EI27%
habian recibido quimioterapia 0 inmunosupresion. La razon para el ini-
cio de Natalizumab fue la persistencia de exacerbaciones en 40% de los
casos. EI 54% de los sujetos ha estado recibiendo el medicamento por
siete 0 mas meses. El 44% de los pacientes ha permanecido estable,
31% reporta mejoria y 13% ha empeorado; dos pacientes han
descontinuado la medicacion debido a progresion 0 empeoramiento de
la EM. No ha habido evidencia de efectos secundarios en 76% de los
sujetos y han sido leves en los que los han presentado.
CONCLUSIONES: Hasta el momento estamos viendo un comporta-
miento clinico favorable en sujetos con Natalizumab. La frecuencia de
eventos secundarios ha sido baja. Sélo un paciente ha recibido el trata-
miento por mas de 12 meses, asi que consideramos prudente esperar
para determinar la progresion de la enfermedad y la aparicién de efec-
tos secundarios a largo plazo.

3
REGENERACION NEURONAL EN RATONES
CON PARKINSON TRATADOS CON IKVAV-PA

RIVERA SILVA GERARDO, CALDERON JOSE LUIS, AVILA OROZCO ERIC

INTRODUCCION: La enfermedad de Parkinson es el resultado de la
pérdida de dopamina. Por lo menos se cree que 500,000 personas
padecen la enfermedad de Parkinson en los Estados Unidos y se infor-
man aproximadamente 50,000 nuevos casos anualmente. La sociedad
paga un enorme precio por la enfermedad de Parkinson. De acuerdo
con la Fundacion Nacional de Parkinson de los Estados Unidos, el costo
total de la enfermedad de Parkinson para el pais se estima en mas de US
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$5.6 billones anuales. El desarrollo del bionanomaterial IKVAV-PA
(isoleucina-lisina-valina-alanina-valina), que permite la generacién de
neuronas, ha despertado nuestro interés para encontrar un tratamiento
para esta enfermedad.

oBJETIVOS: Determinar la utilidad del IKVAV-PA como bionanomaterial
que promueve la regeneracién neuronal en roedores con la enferme-
dad de Parkinson.

METoDOS: Utilizamos como animal de experimentacion el ratén macho
adulto CD1, de 3, 6, 9 meses de edad. Para provocar el Parkinson se
administré reserpina (5mg/kg, ip). Realizamos las técnicas de
inmunohistoquimica, inmunoflorescencia, tlnel, microscopia electrénica,
tinciones, estereotaxia y cultivos celulares. Se utilizaron los siguientes
marcadores: GFAP, NeuN, TuJ1, doublecortina, antiparkin, BrdU, NCAM,
nestina y Darpp32. El IKVAV-PAfue depositado esterotaxicamente en las
areas cerebrales afectadas por el Parkinson (la sustancia negra, el
cuerpo estriado y los ganglios basales).

RESULTADOS: Nuestros resultados muestran una regeneracion
neuronal en la sustancia negra, en un porcentaje de 21% (15 dias),
37% (30 dias) y 55% (60 dias).

DISCUSION: ES la primera vez que se utiliza un biomaterial como
tratamiento de la enfermedad de Parkinson, es decir, estamos entrando
en la era de la nanobioingenieria para el manejo de enfermedades
neurodegenerativas.

concLuslioNEs: Nosotros demostramos que el IKVAV-PA tiene la
capacidad de estimular a las células progenitoras neuronales para dar
origen a nuevas neuronas productoras de dopamina, ademas la cirugia
estereotaxica podria ser una herramienta terapéutica excelente para el
tratamiento de la enfermedad de Parkinson.

4
NO ASOCIACION ENTRE GENOTIPOS DE LA
APOLIPOPROTEINA E (APOE) Y PROGRE-
SION DE ESCLEROSIS MULTIPLE EN PO-
BLACION MEXICANA

GUERRERO JORGE, FLORES RIVERA JOSE, ALONSO ELISA, CORONA TERESA
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

INTRODUCCION: El curso clinico de los pacientes con diagnostico de
esclerosis miltiple (EM) es variable. Existen evidencias de la asociacion
del genotipo de la apolipoproteina E (APOE) con regeneracion axonal y
remielinizacion. Se ha sugerido que el genotipo de la APOE puede
influenciar el comportamiento clinico de la enfermedad.

oBJETIVO: Describir el genotipo de la APOE en un grupo de pacien-
tes mexicanos con diagndstico de EMy correlacionar el comportamiento
clinico con el genotipo de laAPOE.

METOoDOS: Estudio descriptivo analitico de 99 pacientes en la clinica de
EM del Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia (INNN), se
obtuvo informacién de variables clinicas y demogréaficas y se identifico el
genotipo de la APOE por técnica de reaccion en cadena de polimerasa
(PCR). El andlisis estadistico se realizd utilizando prueba de X2 para
variables dicotomicas.

RESULTADOS: Encontramos asociacion entre el inicio de la enferme-
dad a mas temprana edad y la presencia del alelo &#61541:4 (p =
0.049). No encontramos asociacion entre la presencia de alguno de los
alelos y la progresion o severidad de la enfermedad.

DISCUSION: Existen resultados discrepantes entre la asociacion del
genotipo &#61541;4 de la APOE con una forma severa de enfermedad;
en nuestra poblacion de estudio sélo encontramos que los portadores
del alelo &#61541;4 habfan iniciado la enfermedad a edades méas tem-
pranas.

coNcLUsION: No encontramos que la presencia del alelo &#61541;4
de laAPOE influya en la progresion de la discapacidad en sujetos con EM.
Es el primer estudio de polimorfismo de APOE en poblacion mexicana.

5

SUBTHALAMOTOMY FOR
PARKINSON’S DISEASE : LONG TERM
FOLLOW UP OF 100 PATIENTS

ALVAREZ LAZARO, MACIAS RAUL, PEDROSO I, PAVON NANCY,
LOPEZ GERARDO, ALVAREZ MARIO, RODRIGUEZ-OROZ MARIA C,
GURIDI JORGE, OBESO JOSE A

CENTRO INTERNACIONAL DE RESTAURACION NEUROLOGICA

INTRODUCTION: Since 1995 to date we have practised at the CIREN
(La Habana, Cuba) some 200 STN nucleotomies in more than 150
patients with PD patients, who had not been previously well controlled
with current pharmacological treatments.

PATIENTS: Here we present and discuss the long term response of
subthalamotomy in 100 PD patients(68 unilateral, 32 bilateral) followed for
atleast 36 months after surgery. The guidelines of CAPIT were followed for
clinical assessment. A battery of neuropsychological tests was applied to
assess the cognitive status of the patients pre and postoperatively Results
Unilateral Subthalamotomy A robust and sustained contralateral
antiparkinsonian effect with marked reduction of tremor, rigidity and
hipokinesia (p < 0.05; Wilcoxon matched pair test) were observed after
unilateral STN lesion. This resulted in a mean 31% reduction in the “off"
UPDRS Il at 36 month and a significant decreased of L-Dopa daily needs.
Areduction of pre-existing L-Dopa induced dyskinesias was observed.
BILATERAL SUTHALAMOTOMY: The overall evolution has been
quite positive with a significant reduction (decreased by 50%) in the “off”
UPDRS (part lll-motor) score at 3 years. The overall impression is that
bilateral subthalamotomy portrays a major antiparkinsonian effect,
seemingly equal to the one obtained with bilateral DBS of the STN.
coNcLUsIoNs: The present data suggest that subthalamotomy is a
feasible surgical approach for PD.
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LA ACTIVIDAD FERROXIDASA DE LA
CERULOPLASMINA SE ASOCIA AL
DEPOSITO DE HIERRO MEDIDO POR
SONOGRAFIA TRANSCRANEAL EN PACIENTES
CON ENFERMEDAD DE PARKINSON
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MARTINEZ HERNANDEZ HECTOR RUBEN,! RIOS CASTANEDA LUIS CAMILO,*
HIGUERA CALLEJA JESUS,? MONTES LOPEZ SERGIO!
1INNYN. 2INCMNSZ

INTRODUCCION: La sonograffa transcraneal (STC) es una nueva he-
rramienta que contribuye con el diagndstico de la enfermedad de Parkinson
(EP) que puede ser (til en la deteccién de estadios premoérbidos y en su
seguimiento. Se ha mostrado que una medicién = 0.25 cm2en el area de
la substantia nigra (SN) es encontrada en mas de 90% de los casos. Un
aumento en esta ecogenicidad se ha relacionado con depésitos de Fe** 0
con cambios en sus proteinas reguladoras. La actividad ferroxidasa de la
Cp desempefia un importante papel en el trasporte del Fe** en el SNCy
estaimplicada en la fisiopatologia de la enfermedad.

oBJETIVOS: Evaluar (1) la utiidad de la STC en el diagnostico de la EP, (2)
lautiidad de la actividad ferroxidasa de la ceruloplasmina (Cp) como marcador
bioquimico de la EP, y (3) establecer una asociacion entre estas variables.
METODOS: Se realiz6 un estudio transversal en pacientes con EP y
controles sanos. Se midid el area de la SN por STC y la actividad ferroxidasa
de Cp en plasma; se aplicaron las escalas de Hoehny Yahry de UPDRS, .
RESULTADOS: Se incluyd a 21 pacientes y 13 controles sanos, edad
media de 61.6 y 58 afios, respectivamente, (p = 0.10), 53% de los casos
fueron mujeres vs. 61% de los controles (p = 0.844); laescalade Hy Y
con unamedia de 2.45y parala UPDRS fue de 29.9. El &rea sonogréafica
tuvo una media de .31 cm?en el lado derecho y de .32 cm2en el
izquierdo en los casos y de 0.12 cm? y 0.11 cm? en los controles con
diferencia significativa entre ellos (p = < 0.001 derecho, p = < 0.001
izquierdo); no hubo diferencia entre el rea y el tipo de presentacion o
con el uso de L-dopa. Al predominar los sintomas del lado izquierdo el
area derecha fue mayor (p = 0.05), no asi en predomino derecho. La
actividad ferroxidasa fue menor en el grupo de EP (p=<0.001) y la L-
dopa no modifico esta actividad (p = 0.123). La actividad ferroxidasa y el
area de la SN mostraron un correlacion significativa, r2=0.24.
DIscusION: Este es el primer estudio en América que corrobora la
utilidad de la STC en la medicion de la SN. Observamos una diferencia
mayor entre los casos y controles que lo previamente reportados. Se
mostré una menor actividad ferroxidasa de Cp en los casos y existio una
correlacion importante entre las variables.

CONCLUSIONES: Este fue un estudio piloto que muestra la utilidad de
dos nuevas herramientas para ayudar al diagndstico de la EP. Sera
necesario un estudio prospectivo para dar mayor peso a los resultados.

7

VALOR DE LA TIMECTOMIA EN PACIENTES
CON MIASTENIA GRAVIS EN EL HOSPITAL
GENERAL DE MEXICO ENTRE 1995-2005

HERRERA LEON NORMA ISELA,! OROZCO PAREDES JOEL?

LOPEZ RUIZ MINERVA 2 PLAYAS PEREZ GIL?

! MEDICO RESIDENTE DE 3ER ANO DE NEUROLOGIA. 2 MEDICOS ADSCRITOS DEL
SERVICIO NEUROLOGIA CLINICA. ® JEFE DEL SERVICIO DE NEUROLOGIA CLINICA

INTRODUCCION: La Miastenia gravis es el prototipo de las enfermeda-
des autoinmunes, originada por anticuerpos antirreceptor de acetilcolina
causando dafio en la transmisién neuromuscular, se caracteriza por fatiga

neuromuscular. Diagnéstico clinico y con determinacion AcAchAR presen-
tes en 80-90%, prueba de estimulacion repetitiva con electrodecremento
mayor de 10%, evaluacion radiolégica muestra timomas 15% e hiperplasia
timica 65%, tratamiento sintomatico, la timectomia es una opcion terapéutica
capaz de lograr remisién completa de la enfermedad.

oBJETIVO: Determinar el valor de la timectomia en pacientes con
Miastenia gravis y los indicadores prondsticos mas importantes.
MATERIALES Y METODOS: Se analizaron 35 pacientes que ingresa-
ron al Hospital General de México entre los afios 1995-2005 a quienes se
les realiz6 timectomia, los estudios realizados a su ingreso prueba de
estimulacion repetitiva, anticuerpos antirreceptor de acetilcolina, pruebas
de funcién pulmonar, tomografia de térax. La evaluacion pre y postoperatoria
fue segln la clasificacion de Osserman y la escala funcional de Oosterhuis.
RESULTADOS: Fueron 27 (77%) mujeres y ocho (13%) hombres la
edad promedio fue de 28 afios rango entre 11-66 afios, sintomatologia
de presentacion debilidad muscular generalizada 91.4%, diplopia 82.8%,
disfagia 88.5%, hipofonia 82.8%, ptosis palpebral 88.5%, en la valora-
cién prequirtrgica funcional de Oosterhuis grado 3 (45.7%), grado 2
(31.4%), grado 1 (20%) cuatro (2.8%), en escala de Osserman en el
estadio b (42.8%) lla (40%) 11l (11.4%) | (5.7%). Funcion pulmonar
fue normal en 25% de los pacientes, leve 48.5%, moderado 25.7% con
patrdn restrictivo, capacidad vital promedio de 89%, prueba de
estimulacion repetitiva positiva en 100% de los pacientes, el mayor por-
centaje 41.3% con electrodecremento entre 10-20%. Solamente 25%
presento anticuerpos antirreceptor de acetilcolina, hallazgos tomograficos
51.7% con hiperplasia timica 15% con timoma. La terapia farmacoldgica
previa a la timectomia 50% con piridostigmina, 38% piridostigmina y
esteroide, 3% piridostigmina e inmunosupresor, 9% piridostigmina
esteroide y otro inmunosupresor.

La evolucion posquirirgica con cambios favorables en la escala de
Osserman | (22.8%), lla (54%) lb (22.8%), la escala de Ossterhuis con
mejoria funcional grado 1 (40%), dos (51.4%), tres (5.7%). La evolucion
a 10 afios mejoria en la sintomatologia, y reduccion dosis terapéuticas.
coNcLuUsloNEs: La MG debe ser identificada de manera temprana
para ofrecer un tratamiento oportuno y mejorar el pronéstico, la timectomia
en una modalidad terapéutica que mejora la sintomatologia y es posible
una completa remisidn de la enfermedad, es un evento que depende del
tiempo, sumejor indicacion es dentro de los dos primeros afios del inicio de
los sintomas en este estudio el tiempo promedio fue de 1.6 afios, y la
evolucidn en el sequimiento a 10 afios fue favorable en 80% de los casos.

8
TRASTORNOS DEL SUENO EN LA
ENFERMEDAD DE PARKINSON (EP)

PEDROSO IBANEZ IVONNE, BRINGAS VEGA MARIA LUISA,

ALVAREZ GONZALEZ LAZARO, ALVAREZ SANCHEZ MARIO,

PADRON SANCHEZ ARNOLDO, DIAZ DE LA FE AMADO

CENTRO INTERNACIONAL DE RESTAURACION NEUROLOGICA (CIREN)

INTRODUCCION: Los trastornos del suefio existen desde el debut de
las manifestaciones clinicas de EP. Se reporta su presencia entre 60 y
98% de los pacientes con EP y estan relacionados con muchos factores.
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OBJETIVO: Pretendemos caracterizar los trastornos del suefio en un
grupo de 50 pacientes con EP ingresados en la Clinica de Trastornos
del Movimiento del CIREN y definir conducta.

MATERIAL Y METODOS: En las encuestas se indagd acerca de las
caracteristicas del suefio, aun cuando no tuvieran quejas espontaneas.
Este dato se relacion6 con los grupos etareos, estadio clinico, predomi-
nio de los sintomas, complicaciones clinicas evolutivas, medicacion
antiparkinsoniana, antidepresivos y somniferos que usaban. La informa-
cion se recogio en una hoja de trabajo en Excel, fue sometida a analisis
estadistico y los resultados se muestran en gréaficos y tablas.
RESULTADOS: El insomnio secundario a varias causas (72%), de
ellas la presencia de sintomas parkinsonianos durante la noche constitu-
y6 lamayor parte de la muestra (47%). La somnolencia diurna constituy6
65% de la muestra. Las pesadillas y los terrores nocturnos le siguieron
(64%). En todos los estadios de la enfermedad estuvieron presentes,
aumentando en relacién a la edad, el estadio clinico, las complicaciones
motoras y algunos farmacos antiparkinsonianos.

DISCUSION: Los trastornos del suefio constituyen un motivo de con-
sulta frecuente y forma parte de las causas de discapacidad en los
pacientes. Se aportan posibilidades de tratamiento.

CONCLUSIONES: Los trastornos del suefio son frecuentes desde el
debut de los sintomas, requieren tratamiento especifico.

10

SINDROME DE WEST. REVISION
DE 10 ANOS EN UN HOSPITAL
PEDIATRICO DE TERCER NIVEL

GUERRA-GARCIA DIANA GABRIELA,

PEREZ-RAMIREZ JOSE MARIEL, CASTELLANOS-GONZALEZ ABRIL
DEPARTAMENTO DE ELECTROENCEFALOGRAFIA. HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO
“FEDERICO GOMEZ”

INTRODUCCION: El sindrome de West afecta casi exclusivamente a
nifios menores de 12 meses y se caracteriza por la triada clinico-eléctri-
ca: espasmos infantiles, hipsarritmia y retraso mental; es una encefalopatia
epiléptica edad dependiente. En este estudio hicimos una revision de 10
afios, en la experiencia de nuestro hospital.

MATERIAL Y METODOS: Se revisaron expedientes de pacientes
con Sindrome de West, del periodo 1996-2006. Se obtuvieron registro,
género, edad de inicio de crisis, edad en meses al momento del diagnds-
tico, EEG inicial, edad al inicio del tratamiento en dias, tratamiento iniciado
y etiologia. Se utilizd estadistica descriptiva.

RESULTADOS: Se revisaron 55 expedientes; 22 mujeres y 23 hombres.
Edad promedio en dias al inicio de espasmos: 133.94. Edad promedio en
meses al momento del diagndstico: 10.94. 77.72% espasmos en flexion;
18.18% crisis parciales complejas. Patron electroencefalografico:
hipsarritmia (54.54%); actividad epiléptica generalizada (29.09%). Edad
promedio en dias al inicio del tratamiento: 200.90. Tratamiento iniciado mas
frecuentemente: &cido valproico (AVP) en monoterapia (65.45%). Combi-
nacion de medicamentos mas frecuente; AVP y Vigabatrina (7.27%). Etio-
logia: asfixia perinatal (30.90%); eclerosis tuberosa (20%); disgenesias
cerebrales (18.18%). Tres casos criptogénicos (5.45%).

coNcLUsIoNES: Apesar de que el diagnéstico del Sindrome de West
es fundamentalmente clinico, en nuestros pacientes se retrasé en pro-
medio hasta los 9 meses de edad; esto puede ser debido a desconoci-
miento de la entidad o caer en diagnosticos erroneos.

Esta informacion nos brinda un panorama general, a cerca de las carac-
teristicas epidemioldgicas del Sindrome de West en la poblacion de nuestro
hospital.

11

MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS

DE PACIENTES MEXICANOS CON
DIAGNOSTICO DE MUCOPOLISACARIDOSIS
ESTUDIADOS EN EL HOSPITAL INFANTIL DE
MEXICO FEDERICO GOMEZ DE 1994 A 2005

FUENTES FUENTES GRISELDA, GARFIAS RAU CARLOS YAIR,
MORAN BARROSO VERONICA FABIOLA, GARZA MORALES SAUL

ANTECEDENTES: Las mucopolisacaridosis (MPS) son causadas por
deficiencia de enzimas lisosomales que degradan glucosaminoglicanos,
con deposito anormal de heparan sulfato, dermatan sulfato o queratan
sulfato los cuales pueden detectarse por tamiz metabdlico. Se clasifican
de acuerdo a sus manifestaciones clinicas y enzima afectada en siete
tipos. El curso clinico es cronico y progresivo. Se caracterizan por anor-
malidades faciales, organomegalias y disostosis miltiple. A nivel de siste-
ma nervioso central pueden presentar retraso en el desarrollo y pérdida
de habilidades previamente adquiridas, hidrocefalia debido a un defecto
en la reabsorcion del liquido cefalorraquideo y mielopatia cervical se-
cundaria a inestabilidad atlantoaxial. En conjunto las MPS, por su baja
frecuencia y afectacion multisistémica constituyen un reto para su diag-
nostico y manejo, requiriendo estudio interdisciplinario de alto nivel.
oBJETIVOS: Describir las manifestaciones neurologicas de pacientes
con diagnéstico de MPS atendidos en el HIMFG entre 1994 y 2005.
MATERIAL Y METODO: Estudio retrospectivo, descriptivo y trans-
versal de pacientes con MPS diagnosticados entre 1994 y 2005 en el
HIMFG. Se identificaron 51 expedientes clinicos y se analizaron entre
otras variables: sexo, antecedentes familiares, edad de inicio del cuadro
clinico y almomento del diagnéstico, padecimientos agregados, servi-
cios interconsultados y manejo establecido. Los datos obtenidos se ana-
lizaron por frecuencia y medidas de tendencia central.

RESULTADOS: Se revisaron 27 expedientes. Se identificaron 10 ca-
sos de MPS |, uno de MPS |1, seis de MPS IlI, dos de MPS IV y ocho
casos no clasificados. Catorce pacientes fueron mujeres y 13 hombres.
Se encontraron 10 lactantes, cinco preescolares, nueve escolares y tres
adolescentes. Las caracteristicas clinicas mas frecuentes fueron retraso
en lamaduracion 6sea (81.5%), facies caracteristica (77.7%), retraso
mental/retraso en el desarrollo psicomotor (74%), disostosis multiple
(70%), hepatomegalia (63%), infecciones 6ticas recurrentes (66%),
hernia umbilical (48%), rigidez articular (37%), talla baja e hipoacusia
(44.5%), y opacidad corneal (25.9%), el resto de las manifestaciones
clinicas estuvo presente en menos de la cuarta parte de los pacientes.
Los servicios mas solicitados para interconsulta fueron genética, neuro-
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logia y oftalmologia. Predominaron los tratamientos quirdrgicos, segui-
dos de terapia fisica, rehabilitacion dental y farmacolégico para crisis
convulsivas. Todos los casos tuvieron tamiz metabolico.

DISCUSION: El total de casos de MPS representa 0.05% de la consul-
ta otorgada por nuestro hospital en dicho periodo. La mayor parte co-
rrespondi6 a MPS |, seguida de MPS Ill, MPS IV y MPS II. Las dos
valoraciones mas solicitadas fueron genética (25%) y neurologia (25%)
siendo el retraso mental y el retraso en el desarrollo psicomotor la terce-
ramanifestacion mas frecuente en estos pacientes.

coNcLusloNEs: Las MPS son enfermedades poco frecuentes que
requieren manejo multidisciplinario en instituciones médicas de alto nivel
en donde los pacientes puedan ser estudiados y tratados de manera
integral. Actualmente la terapia de reemplazo enzimatico, el trasplante de
células madre, el diagndstico molecular y el manejo multidisciplinario
ofrecen un mejor pronéstico.

12

CALIDAD DE VIDA Y

PRONOSTICO FUNCIONAL A

LARGO PLAZO EN PACIENTES
JOVENES CON INFARTO CEREBRAL:
COMPARACION ENTRE ETIOLOGIAS

CALLEJA J, ARAUZ A, MADER C, ARROYO J.
INNN

INTRODUCCION: Los infartos cerebrales en pacientes jovenes tienen
una etiologia particular y presentan una especial problematica en térmi-
nos de discapacidad a largo plazo.

oBJETIVO: Evaluar la calidad de vida y pronéstico a largo plazo de un
grupo de pacientes menores de 45 afios con infarto cerebral e identificar
las causas que se asocian con peor prondstico.

METODOS: Se incluyeron pacientes menores de 45 afios con diagn6s-
tico confirmado de infarto cerebral. Para el mecanismo de produccion o
etiologia se utilizé la clasificacion de TOAST y se investigd de acuerdo al
protocolo de estudio establecido. Para el estado funcional se utilizé la
escala modificada de Rankin (emR) y el indice de Barthel (IB). La cali-
dad de vida se evalud a través de la Short Form-36 (SF-36). Se definid
como buen pronéstico al emR de 0-2, 1B a 70. Se buscd la asociacion
entre calidad de vida y pronéstico con las distintas etiologias y los distin-
tos factores de riesgo.

RESULTADOS: Se incluyeron 192 pacientes, seguidos por un periodo
de 1 a 5 afios. La etiologia mas comun fue diseccion arterial (28%),
cardioembolismo (20%), estado procoagulante (15%), aterosclerosis
(5%) e idiopatico (27%). Los factores de riesgo fueron similares entre
los grupos con diseccion y otras etiologias. Las escalas de calidad de
vida fueron similares entre las distintas etiologias, no encontrandose
diferencia estadisticamente significativa entre los grupos. La mayor pro-
porcion de pacientes con buen prondstico se dio en el infarto lacunar
(75%), seguido del cardioembolismo (62%), aterosclerosis de grandes
vasos (56%), hipercoagulabilidad (48%) y diseccion arterial (43%)
pero la diferencia no fue significativa entre los grupos.

CONCLUSION: El estudio demuestra que el prondstico y medidas
de calidad de vida son similares y tienden a ser buenos entre
pacientes jévenes con infarto cerebral independientemente de la
causa.

13
POTENCIALES EVOCADOS
AUDITIVOS DE TALLO CEREBRAL
EN NINOS LACTANTES CON
ANTECEDENTE DE ENCEFALOPATIA
HIPOXICO ISQUEMICA NEONATAL

ROMERO GABRIELA,*? MENDEZ IGNACIO,* TELLO ARMANDO,* TORNER CARLOS*

1 UNIVERSIDAD AUTONOMA METROPOLITANA XOCHIMILCO, MEXICO, D.F. 2
LABORATORIO DE NEURODESARROLLO, INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA-UAM-X.
3INSTITUTO DE INVESTIGACIONES EN MATEMATICAS APLICADAS Y SISTEMAS, UNAM,
MEXICO, D.F. * SERVICIO DE NEUROFISIOLOGIA, HOSPITAL ESPANOL, MEXICO, D.F.

INTRODUCCION: La encefalopatia hipoxico isquémica neonatal es
una de las causas mas importantes de la presencia de secuelas de
desarrollo, pardlisis cerebral, deficiencia, mental, retraso en el desarro-
llo problemas de lenguaje y aprendizaje.

oBJETIVO: |dentificar diferencias en los potenciales evocados auditivos
de tallo cerebral (PEATC) entre nifios lactantes con encefalopatia hipoxico
isquémica (EH) y sanos, para perfilar funcionalmente a los nifios que
tienen mayor riesgo de presentar secuelas del desarrollo.

METODOS: Se realizaron PEATC en 36 nifios con EH y 36 sanos,
entre uno y doce meses de vida. Obteniéndose latencias y amplitudes
delasondas|, II, Ill, y V, asi como duracién de los intervalos I-1lI, I1I-V y
I-V. Las diferencias entre grupos se probaron con andlisis de varianza y
analisis de conglomerados.

RESULTADOS: En el grupo con EH se observaron latencias de mayor
duraciénenlasondas |, Il, lll, V, el intervalo IlI-V y mayor amplitud de la
onda V, siendo estadisticamente diferentes de los valores de los nifios
sanos. El anélisis con conglomerados demostro tres perfiles funcionales
en los nifios: respuesta “rapida”, respuesta “intermedia” y respuesta
“lenta”. La respuesta “lenta“ fue exclusiva de los nifios con EH.
DISCUSION: Los nifios lactantes con antecedente de EH presentan
latencias prolongadas y mayores amplitudes en los PEATC con respec-
to a los nifios sanos. Se observa compromiso tanto en porciones
periféricas como en el de tallo cerebral.

CONCLUSIONES: Los perfiles neurofisioldgicos ayudan a clasificar a
los nifios evidenciando los procesos funcionales alterados en etapas
tempranas de desarrollo.

14
ENCEFALITIS DE RASMUSSEN:
PRESENTACION CLINICA,
NEUROFISIOLOGICA

POR IMAGEN DE 9 CASOS

LIZAMA FLORES RAFAEL, MUNOZ MONTUFAR JUAN,
RUIZ GARCIA MATILDE, HERNANDEZ ANTUNEZ GLORIA, RIDAURA SANZ C
INP
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INTRODUCCION: La encefalitis de Rasmussen (ER) es una enferme-
dad inflamatoria cronica relacionada a infeccidn viral, produce infiltracién
linfocitaria, nddulos microgliales y anticuerpos anti-GIuR3. Iniciaen la
primera década con epilepsia parcial progresiva, hemiparesia y deterio-
ro cognitivo. EEG: Actividad epiléptica de predominio unilateral. Imagen
con atrofia hemisférica de predominio frontal. SPECT: Hipoperfusion
unilateral interictal e hiperperfusion unilateral ictal. El tratamiento incluye
politerapia, antivirales, inmunoglobulinas y esteroides. La hemisferectomia
s una opcién (til. La histopatologia confirma el diagndstico.
oBJETIVO: Descripcion clinica, hallazgos de laboratorio y gabinete en
pacientes con ER, (1995-2006).

MATERIAL Y METODO: Estudio retrospectivo, descriptivo,
observacional y transversal. Revision de nueve pacientes con diagn6s-
tico clinico o histopatol6gico de ER.

RESULTADOS: Cuatro masculinos, edad de ingreso de 3-14 afios (X
7.1), 8/9 desarrollo previo normal. 8/9 con epilepsia parcial motora.
Tiempo entre inicio de epilepsia y hemiparesia 26.2 meses, de deterioro
cognitivo 30.6 meses. En 6/9 presentaron estado epiléptico, todos con
politerapia. No se identific6 alteracion en suero o LCR de IgG, IgM, IgE,
IgA, C3, C4, C8y C19. Anticuerpos contra EVB, CMV y HSV negativos
(5/5). TAC/IRM: 7/9 atrofia frontotemporal unilateral, 2/9 con atrofia ge-
neralizada. EEG con paroxismos frontotemporales. SPECT hipoperfusion
frontotemporal (2/4), hemisferectomia: ocho pacientes; 6 meses
postcirugia: 5/8 remisién completa de epilepsia. 5/8 en monoterapia, 2/8
con hiterapia, 1/8 sin farmacos. EEG posquirlrgico 7/8 lentificacion y
depresion focal, 3/8 paroxismos focales. Se confirm6 el diagndstico por
histopatologia.

CONCLUSIONES: La ER se sospecha por cuadro clinico e imagen. La
hemisferectomia es una opcién Util de tratamiento.

15
CARACTERISTICAS CLINICAS Y
ELECTROENCEFALOGRAFICAS EN PACIEN-
TES PEDIATRICOS CON CRISIS EPILEPTI-
CAS Y LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
EN EL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO
“FEDERICO GOMEZ”

HUERTA HURTADO AM, CAPRISTO GONZALEZ F,

URRUTIA RUIZ MA, ESPINOZA MONTERO R, SUASTEGUI ROMAN R.
DEPARTAMENTO DE NEUROLOGIA HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO “FEDERICO
GOMEZ" (HIMGFG)

ANTECEDENTES: La afeccidn del sistema nervioso en el lupus erite-
matoso sistémico (LES) es una de las principales causas de
morbimortalidad, presentandose en 25-90% de los pacientes. Las crisis
convulsivas se han observado en un 10-20% como crisis Unicas y
epilepsia en 11% y pueden ser la manifestacion inicial o presentarse en
cualquier estadio de la evolucion de la enfermedad, predominando las
generalizadas.

oBJETIVO: Describir la frecuencia, caracteristicas clinicas y
electroencefalogréficas de las crisis epilépticas en los pacientes pediatricos
conLES.

MATERIAL Y METODOS: Estudio retrospectivo, descriptivo y transversal.
Pacientes pediatricos con diagnéstico de LES (Criterios revisados del Colegio
Americano de Reumatologia 1982), tratados en la Clinica de Enfermedades
por dafio inmunoldgico (CEDI) del HIMFG en el periodo 2000-2005; que
presentaron crisis epilépticas como manifestacion inicial o durante la evolucién
del LES. Se utilizd el programa estadistico SPSS 11.0'y Microsoft Excel.
RESULTADOS: Se revisaron 93 expedientes, 42 (45.1%) presenta-
ron una manifestacion neuropsiquiatrica siendo la mas frecuente las
crisis epilépticas en 27 pacientes (29%). De estos pacientes 15 (16.1%)
presentaron epilepsia y 12 (12.9%) crisis Unicas. Predominaron las
crisis parciales secundariamente generalizadas en 33% seguidas de las
tonico-clonicas generalizadas en 29%. EI EEG interictal en los pacientes
con crisis Unicas presentd disfuncion sélo en 33%, mientras que en el
grupo de epilepsia se observo actividad epiléptica en 20% y disfuncion
en 66%. En las crisis Unicas la TAC fue normal en 58% y la IRM mostro
solo en un paciente vasculitis. En los pacientes epilépticos se observo
vasculitis en 46% y en 40% enfermedad vascular cerebral (isquémicay
hemorragica). El antiepiléptico mas utilizado fue la difenilhidantoina, 73%
de los pacientes epilépticos requirio de politerapia y un 46% presento
epilepsia de dificil control. 18.5% de pacientes fallecieron por complica-
ciones infecciosas y pulmonares, un caso por hemorragia intracraneal.
CONCLUSION: La frecuencia de las crisis convulsivas y de epilepsia
fue mayor que otras series; las crisis parciales secundariamente gene-
ralizadas las méas comunes difiriendo también de otros estudios. La
vasculitis se observd en un 46%y en otro 40% la enfermedad vascular
cerebral. Las crisis convulsivas se presentaron como debut del LES en
7.5%, uno de ellos con estado epiléptico.

16

ENFERMEDAD DE
CHARCOT-MARIE-TOOTH. EXPERIENCIA
DE 10 ANOS EN EL HOSPITAL INFANTIL
DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

FUENTES FUENTES GRISELDA, PEREZ ROA VERONICA OFELIA,
GARCIA RAMOS JEANNIE, BARRAGAN PEREZ EDUARDO JAVIER

INTRODUCCION: La enfermedad de Charcot-Marie-Tooth (CMT) cons-
tituye una neuropatia hereditaria que afecta 1 de cada 2,500 personas.
Elinicio de los sintomas ocurre amenudo en la adolescencia, su grave-
dad y progresién son variables. Se produce por mutaciones en los
genes que sintetizan las proteinas relacionadas con la estructura y fun-
cion del axén o de la mielina. La degeneracién de los nervios motores
da lugar a debilidad muscular, deformidad progresiva y atrofia de las
extremidades y la degeneracion de los nervios sensitivos reduce
las sensaciones de calor, frioy dolor. Se clasifica en cinco tipos. Actual-
mente no tiene cura, pero la terapia fisica, dispositivos ortopédicos e
incluso la cirugia pueden ayudar a estos pacientes a enfrentar los sinto-
mas incapacitantes de la enfermedad.

oBJETIVOS: Describir las caracteristicas que acompafian a la enfer-
medad de CMT en pacientes del Hospital Infantil de México Federico
GAmez en el periodo de 1995-2005.
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METODOS: Serie de casos de pacientes con diagndstico de CMT realizado
mediante examen neurologico, electrodiagnostico e histopatologico registrados
por el Departamento de Bioestadistica de 1995 al 2005. Las variables a estu-
diar fueron: edad, sexo, lugar de origen, antecedentes de importancia, mani-
festaciones clinicas, métodos diagndsticos, tratamiento y seguimiento. Los crite-
rios de eliminacidn fueron la ausencia del expediente y la falta de datos.
RESULTADOS: Se encontraron cuatro expedientes de pacientes con
diagnostico de CMT, tres de sexo masculino y uno femenino; todos
contaban con valoracion clinica por médico especialista (pediatra) y
subespecialista (neurdlogo, ortopedista y de rehabilitacion), con inicio
de los sintomas en la edad escolar (6.5 afios en promedio). Dos pacien-
tes originarios del Estado de México, uno de Pueblay otro de Hidalgo.
Las manifestaciones clinicas fueron: alteraciones de la marcha, debilidad
muscular, deformidades esqueléticas, hipotrofia muscular y reflejos de
estiramiento muscular disminuidos en todos los casos, dos pacientes
presentaron dolor y sélo uno parestesias. En todos los casos las biopsias
de nervios periféricos mostraron signos de desmielinizacion. Las veloci-
dades de conduccién motora se reportaron prolongadas y el estudio de
electromiografia se reporté anormal en todos los casos. Actualmente
nuestros pacientes asisten a las consultas de neurologia, ortopedia y
rehabilitacion fisica para manejo, control y seguimiento.

DISCUSION: De acuerdo a lo reportado en la literatura, nuestra serie
difiere en una temprana edad de presentacion de los sintomas durante la
etapa escolar y no en la adolescencia. Se corrobora la mayor frecuen-
cia del tipo CMT1 con datos de desmielinizacién en la biopsia de nervio
periférico, siendo la presentacion clinica tipica descrita por Charcot y
Marie en 1886 y con las alteraciones encontradas en estudios de
electrodiagndstico.

coNcLUsIoNES: La enfermedad de CMT representa un problema
social de discapacidad en adultos jévenes, con manifestaciones en la
edad pediatrica haciendo fundamental el conocimiento de interacciones
celulares, desarrollo de estructuras nerviosas y estudio genético pues
todo ello conducird a una mejor comprension de estas neuropatias, y
consecuentemente a mejores y efectivos tratamientos para los pacientes.

17
EXPERIENCIA DE CALLOS’OTOMiA EN EL
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO

GUERRA D, CASTELLANOS A, CHICO PLF, SUASTEGUI RR
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO DR. FEDERICO GOMEZ

INTRODUCCION: La division del cuerpo calloso fue descrita desde
1940 por Wagenen y Herren y el procedimiento quirdrgico fue desarro-
llado desde hace 15 afios aproximadamente. La callosotomia ha sido
desarrollada para reducir la frecuencia y severidad de las crisis intrata-
bles. Se propone este procedimiento para los paciente que se presentan
con crisis generalizadas incapacitantes e intratables médicamente cuan-
do lareseccion focal no esta indicada.

oBJETIVOs: Determinar las caracteristicas clinicas y
electroencefalograficas de los pacientes con epilepsia generalizada re-
fractaria sometidos a callosotomia.

MATERIAL Y METODOS: Estudio descriptivo, retrospectivo,
longitudinal, a través de la revision clinica periédica del expediente,
incluyendo estudios como el EEG, Video EEG, pruebas psicologicas,
tomografia de craneo simple y contrastada y resonancia magnética
cerebral.

RESULTADOS: Se revisaron siete pacientes con epilepsia refractaria y
callosotomia parcial, observandose una disminucion significativa del 75%
en lafrecuencia de las crisis; con disminucion de laingesta de farmacos,
y un tiempo de demora quirlirgico de ocho afios. En cuanto al tipo de
crisis se observo disminucion de las aténicas, y ténico-clonico-generali-
zadas, persistiendo con las mioclonias y los dropps attakcs. Nuestro
estudio concuerda con lo reportado en la literatura.

CONCLUSIONES: ES necesario valorar el tipo de callosotomia a rea-
lizar segun los factores pronosticos para el éxito del control de las crisis,
asi como evaluacion continua neuropsicoldgica de forma temprana, para
valorar el momento del deterioro cognitivo y conductual en los pacientes
con factores de riesgo a epilepsia refractaria y ofrecer una terapéutica
quirtrgica temprana.

18

SEGUIMIENTO DEL EFECTO CON TOXINA
BOTULINICA TIPO A EN PACIENTES CON
DISTONIA CERVICAL

BANALES VAZQUEZ JOSE LUIS, NANI GABRIEL NERI
IMSS

INTRODUCCION: La distonia es una actitud o postura persistente,
producida por contraccién concurrente de mdsculos agonistas y antago-
nistas en una region del cuerpo. La distonia cervical idiopatica (DCI) se
caracteriza por el compromiso de los misculos del cuello que produce
movimientos y posturas anormales de la cabezay cuello. El tratamiento
farmacoldgico por via sistémica no siempre es eficaz. El tratamiento de
eleccion consiste en la infiltracion con toxina botulinica con respuesta del
74% 0 més.

oBJETIVO: Conocer el efecto de la toxina botulinica A (TBA) en pa-
cientes con distonia cervical, mediante la escala de severidad de Toronto
Western Spasmodic Torticolis Rating Scale (TWSTRS).

METoDOS: Estudio transversal, retrospectivo, analizando datos de pa-
cientes portadores de DCI, a quienes se les aplicd TBA de marzo de
2006 a febrero de 2007. Criterios de inclusién: expedientes de pacien-
tes derechohabientes del IMSS con vigencia de derechos, con diagnds-
tico clinico de DCI, aplicacion de TBA por lo menos dos veces por afio,
hombres y mujeres de cualquier edad. Criterios de exclusion: expe-
dientes de pacientes con abandono de tratamiento a base de TBA'y
expedientes de pacientes con menos de dos aplicaciones de toxina por
afio.

RESULTADOS: Diecisiete pacientes, 12 mujeres y cinco hombres. Se
evalud la severidad de la DCI con base en TWSTRS. Documentandose
resultado global antes y después de la aplicacién de TBA por cada uno
de los parametros en dicha escala, asi como los efectos adversos. Se
encontré mejoria para los movimientos de rotacion, laterocolis, anterocolis
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y retrocolis en todos pacientes posterior a la aplicacion de TBA en pro-
medio de 70 a 80%. Efectos adversos observados: temblor, disfagia,
debilidad muscular, dolor en el sitio de la aplicacién y disfonia.
DISCUSION: Se encontr6 variacion en la dosis de toxina botulinica en
cada paciente, consideramos que el motivo sustancial en dicha variacion
es la severidad de la sintomatologia entre otras. Los datos presentados
anteriormente, evidencian la mejoria sustancial presentada en la mayo-
ria de nuestros pacientes posterior a la primera aplicacion de TBA.
CONCLUSION El tratamiento de la DCI con TBA, medida con una
variable estandarizada como TWSTRS, demostrd un efecto clinico favo-
rable en cuanto ala disminucion de los movimientos de rotacion, laterocolis,
anterocolis y retrocolis, comparado con los diferentes porcentajes de
respuesta obtenidos en las publicaciones conocidas hasta el momento.

19

ENCEFALOMIELITIS DISEMINADA
RECURRENTE Y MULTIFASICA.
REPORTE DE 2 CASOS

AVILA MIRLA, SUAREZ GUSTAVO, HUTTON GEORGE, RIVERA OLMOS VICTOR M.
BAYLOR COLLEGE OF MEDICINE

RESUMEN: Encefalomielitis diseminada aguda es un padecimiento
desmielinizante del sistema nervioso central, mas comdn en nifios. Su
curso es generalmente monofasico, sin embargo su recurrencia y pre-
sentacion multifasica se han reportado. Describimos dos pacientes adul-
tos, uno con encefalomielitis diseminada recurrente (EDR) y el otro con
una evolucién multifasica (EDM).

cAso 1. Mujer de 42 afios, inicia con dificultad para concentrarse y
cefalea de moderada intensidad. Poco después desarrolla disnomia y
disgrafia. Su resonancia magnética (RM) cerebral reveld una lesién
temporal extensa. El liquido cefalorraquideo (LCR) mostrd la presencia
de dos bandas oligoclonales. Espectroscopia cerebral consistente con
proceso desmielinizante. La paciente fue tratada con esteroides IV,
con mejoria clinica. Cinco meses después, desarrolla incoordinacion y
disartria. Se realiz6 una biopsia cerebral compatible con proceso
desmielinizante. Se tratd nuevamente con esteroides con resolucion de
sus sintomas.

cAso 2: Mujer de 27 afios, inicia 4 meses antes de su ingreso con
cefalea, nausea, vomitos y vision borrosa. RM cerebral mostrd una
lesion en ganglios basales del lado derecho, captante de contraste, con
extension al nicleo caudado y pedunculo cerebral. Fue hospitalizada y
tratada con esteroides IV con mejoria de sus sintomas y resolucion de las
lesiones por imagen. La paciente permanecio asintomatica por 4 meses
desarrollando luego crisis convulsivas, cefalea e insuficiencia respirato-
ria por lo que requirié intubacién. RM cerebral mostrd lesiones
hiperintensas en T2 y FLAIR que involucraban ganglios basales, tAlamo
y bulbo raquideo. Monitoreo EEG continuo, no encontré anormalidades.
Analisis de LCR mostrd incremento en el indice de IgG sin la presencia
de bandas oligoclonales. Durante su hospitalizacién desarroll6 anisocoria
con dilatacion de la pupila izquierda, signo que se resolvid. La paciente
fue tratada nuevamente con esteroides IV con pronta mejoria.

pIscusION:; Tanto la EDR como la EDM son poco frecuentes y representan
un diagnéstico diferencial imperativo con la esclerosis mutiple. Algunas carac-
teristicas radioldgicas que pueden ayudar a distinguir entre estas dos entidades
sonlaextension de las lesiones, el involucro de sustancia gris y la predileccién
por ganglios basales y tallo cerebral. El diagnstico temprano y el manejo
oportuno mejoraran la supervivenciay calidad de vida de nuestros pacientes.

20

WHAT CAN MAN DO WITHOUT THE

BASAL GANGLIA? THE EFFECTS OF
SUBTHALAMOMOTY AND PALLIDOTOMY IN
A PATIENT WITH PARKINSON’S DISEASE

ALVAREZ LAZARO, OBESO JA, JAHANSHAHI M, ALVAREZ L, MACIAS R, LOPEZ G,
WILKINSON L, DAY B, PINTO S, PAVON N, RODRIGUEZ-OROZ MC, TEJEIRO J, ARTIEDA
J, TALELLI P, SWAYNE O, RODRIGUEZ R, PEDROSO |, ALVAREZ E, BHATIA K,
LIMOUSIN P, GURIDI J, RODRIGUEZ DIAZ M, ROTHWELL JC

CENTRO INTERNACIONAL DE RESTAURACION NEUROLOGICA

BACKGROUND: The basal ganglia are associated with movement but
their exact contribution is not well defined. Attention has been called to the
impunity by which the BG may be lesion for therapeutic porpoise in
patients.We have studied in detail a PD patient with combined lesion of the
left subthalamic nucleus and globus pallidus.

AIM: To describe and discuss the effect of ipsilateral lesion of Gpi and
STNin a patient with PD.

METHOD: We have assessed in detail motor performance with the upper
limbs by measuring several movement parameters, magnetic stimulation
and functional MRI during a joystick task. He has also been extensively
evaluated on a “go-no go” reaction time task and on and implicit and
explicitlearning tasks.

RESULTS: In the “off" medication condition, all movement parameters
were improved with the right upper limb (operated) compared with the left
side. Inthe “on” medication state, the patient showed adequate capability
to benefit from precuing signaling with either hand, in a serial reaction time
task (SRTT). However, performance with the right hand deteriorated
significantly in a “go/no-go” task when the probability of moving (‘go”)
became less certain. He also showed impaired ability to learn in an
implicit SRTT with the right hand.

CONCLUSIONS: Stereotactic lesion of the BG in PD is associated with
some motor disturbances. Once learned, adequate performance of a given
movement or task is not affected by interrupting BG output to the cortex.

21
RESPUESTA DE LAS RESISTENCIAS
PERIFERICAS TOTALES AL PONERSE
DE PIE EN PACIENTES CON
NEUROPATIA DIABETICA SOMATICA

ESCOBAR MENDOZA EDIL, GOMEZ BAHENA ALVICTH,

SENTIES MADRID HORACIO, INFANTE OSCAR, ESTAROL VIDAL BRUNO
DEPARTAMENTO DE NEUROLOGIA Y PSIQUIATRIA, LABORATORIO DE
NEUROFISIOLOGIA CLINICA, INSTITUTO NACIONAL DE CIENCIAS MEDICAS Y
NUTRICION SALVADOR ZUBIRAN.
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INTRODUCCION: Se define resistencia periférica total (RPT) como la
dificultad para el flujo sanguineo en un vaso sanguineo, que es directa-
mente proporcional a la diferencia de presion e inversamente proporcio-
nal a la tasa volumétrica de flujo y a los cambios en la distensibilidad del
vaso o0 de su calibre, la cual esté regulada por el sistema auténomo.
oBJETIVOs: Determinar la alteracion sobre los sistemas
autorreguladores que acttan sobre las resistencias periféricas totales en
pacientes con diagndstico de neuropatia diabética.

METODOLOGIA: Se obtuvieron valores de RPT y frecuencia cardiaca
(FC) en nueve pacientes con diagndstico de neuropatia diabética somética
y controles sanos latido a latido al ponerse de pie por un método no
invasivo (Finémetro).

RESULTADOS: Encontramos que en los pacientes diabéticos las RPT
y la FC presentan una respuesta de autorregulacion autonémica lenta
en algunos casos o nula posterior a ponerse de pie en relacion a sujetos
sanos.

DISCUSION: Se ha establecido a través de diversos estudios las alte-
raciones sobre el sistema auténomo en pacientes diabéticos, pero exis-
ten pocos estudios que determinen las alteraciones enlas RPTy FCy
que puedan establecer una alteracién sobre los mecanismos de
autorregulacion vascular en estos pacientes, o que condicionaria un
factor de riesgo en estos pacientes al ponerse de pie.
CONCLUSIONES: Los pacientes con neuropatia diabética presentan
disminucion en las resistencias periféricas vasculares totales en relacién
a pacientes sanos. Esta alteracién es subclinicay no condiciona en las
fases tempranas hipotension ortostatica.
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REGISTRO SIMULTANEO DEL
REFLEJO H HOMONIMO DEL FLEXOR
CARPI RADIALIS Y DEL REFLEJO H
HETERONIMO DEL BICEPS BRAQUIAL

PADILLA LEYVA MIGUEL ANGEL, ESTANOL VIDAL BRUNO, SENTIES MADRID
HORACIO, GARCIA RAMOS GUILLERMO, PORRAS BETANCOURT MANUEL,
MARTINEZ MEMIJE RAUL, ALVAREZ GARCIA ALLAN, FONSECA ESPINOSA LUIS E,
GONZALEZ BUSTAMANTE DALIA

DEPARTAMENTO DE NEUROLOGIA Y PSIQUIATRIA, LABORATORIO DE
NEUROFISIOLOGIA CLINICA, INSTITUTO NACIONAL DE CIENCIAS MEDICAS Y
NUTRICION “SALVADOR ZUBIRAN”, MEXICO, D.F.

INTRODUCCION: El reflejo H homdnimo del flexor carpi radialis (RHHo-
FCR)) (nivel segmentario C5-C6) puede ser obtenido con facilidad con
estimulacion del nervio mediano a nivel del codo. El reflejo H heterénimo
del biceps braquial (RHHe-BB) (nivel segmentario C4-C5) puede ser
obtenido con el mismo estimulo siempre y cuando exista contraccion
muscular y las respuestas se promedien.

oBJETIVOS: Determinar la factibilidad de obtener en forma simultdnea
con un Unico estimulo al nervio mediano el reflejo H homdnimo del
musculo FCRYy el reflejo H heterénimo del BB.

PACIENTES, MATERIAL Y METODOS: Se estudiaron 32 sujetos
sanos, cuatro pacientes con espasticidad y un paciente con enfermedad
de Parkinson. Se obtuvo el RHHo-FCR con estimulacion a nivel del
codo en ambos miembros superiores para un total de 64 respuestas. La

duracion del estimulo fue de 1ms para la intensidad y umbral de la onda
M, con un barrido de 7.5 m por division. Los reflejos se obtuvieron
promediando 50 respuestas y durante una contraccién isométrica mo-
derada.

RESULTADOS: En todos los sujetos sanos se obtuvo el RHHo-
FCRy el RHHe-BB. EI RHHe-BB fue de menor amplitud y tuvo una
latencia de 2 a 4 m menor que el RHHo-FCR, hubo variabilidad en
la ganancia intersujeto, pero no cuando se estimul6 ambas extremi-
dades. Se obtuvieron dos potenciales de larga latencia muy promi-
nentes posteriores al obtener el RHHe-BB, de mayor duracién y
amplitud y de latencia variable, los cuales fueron ausentes en ambos
pacientes espasticos y normales en el paciente con enfermedad de
Parkinson.

pIscusION: El RHHo-FCR y el RHHe-BB pueden ser obtenidos en
forma simultanea al estimular el nervio mediano a nivel del pliegue del
codo. Ambos por sus latencias son claramente monosinapticos. La me-
nor latencia del RHHe-BB se explica por su mayor proximidad a la
médula espinal.

CONCLUSIONES: Estos reflejos pueden evaluar dos segmentos cer-
vicales con un solo estimulo y ser de utilidad en pacientes con radiculopatia
cervical. En los pacientes espasticos el RHHe-BB tiene mayor amplitud
y se puede obtener con facilidad debido a un aumento en la excitabilidad
del “pool”. En el paciente con enfermedad de Parkinson ambos reflejos
son de o-motoneuronas-caracteristicas normales.
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EXPRESIONES FUNCIONALES VISUALES
EN EL PRIMER ANO DE VIDA EN NINOS
CON ANTECEDENTE DE ENCEFALOPATIA
PERINATAL

ROMERO ESQUILIANO GABRIELA,' MENDEZ RAMIREZ IGNACIO?
1UNIVERSIDAD AUTONOMA METROPOLITANA XOCHIMILCO. 2INSTITUTO DE
INVESTIGACIONES EN MATEMATICAS APLICADAS Y SISTEMAS, UNAM.
UNIVERSIDAD AUTONOMA METROPOLITANA XOCHIMILCO

INTRODUCCION: La funcion visual debido al rapido proceso de
mielinizacién del sistema nervioso central (SNC) en el primer afio de la
vida presenta gran variabilidad; sin embargo es de utilidad conocer la
integridad funcional de la via visual y de la corteza occipital en nifios que
presentan dafio al SNC en la etapa perinatal con el fin de advertir
probables secuelas posteriores.

oBJETIVO: Caracterizar los potenciales provocados visuales corticales
(PPVC), en el primer afio de vida, en nifios con encefalopatia perinatal.
mMETODOS: Se disefié un estudio observacional, longitudinal y
prospectivo, en el que se incluyd a 46 nifios menores de un afio con
encefalopatia perinatal; hipdxico-isquémica, hiperhilirrubinemia o mixta.
Se realizaron PPVC utilizando estimulo binocular con LED (Ligh Emitting
Diodes), promediando 100 estimulos en dos ocasiones, se midid la res-
puesta visual cortical: N1 (respuesta talamica), P2 (respuesta cortical
occipital) y N2 (entrada de informacion a areas de asociacion). Estadis-
tica: se utilizé andlisis de varianza, 2y analisis de conglomerados (mé-
todo de Ward's).
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RESULTADOS: 27 (0.58) nifias y 19 (0.42) nifios; 14 pretérmino (0.30)
y 32 término (0.69); se observo valor promedio de N1: 83.06 ms (+
16.82), de P2: 110.68 ms (+ 19.92) y de N2: 142.96 ms (+ 27.33) y la
amplitud de P2 con media de 14.02 4V (+ 12.84). La latencia de N1 se
asoci6 a la condicién al nacimiento (p = 0.037), las latencias de P2 y N2
se asociaron a género (p =0.024 y p=0.009). Se observaron diferen-
cias estadisticas significativa de los conglomerados con género (p =
0.05), condicion al nacimiento (p = 0.026) y con el desarrollo de los
nifios a los 12 meses (p = 0.002) y 24 meses (p = 0.03).

DISCUSION: Se observa influencia de la condicidn al nacimiento y el
género en las respuestas visuales. El esperado acortamiento de latencias
de los PPVC al aumentar la edad no fue observado probablemente por
influencia de la encefalopatia perinatal. Los conglomerados permitieron
caracterizar funcionalmente a los nifios, observandose que nifios con
respuestas visuales cortas se asociaron a mejores porcentajes de desa-
rrollo global y contrariamente respuestas visuales largas con menor
porcentaje de desarrollo.

CONCLUSIONES: La caracterizacion de la respuesta visual en nifios
que sufren algun tipo de dafio neurolégico en la etapa perinatal es (til
como un indicador de compromiso en el desarrollo global del nifio.
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EPILEPSIA NEONATAL SEVERA

CON PATRON DE BROTE-SUPRESION.
EXPERIENCIA EN EL HOSPITAL INFANTIL
DE MEXICO “FEDERICO GOMEZ"

MARCA GONZALEZ SR,* DELGADO OCHOA MA * HUERTA HURTADO AM,* PEREZ
RAMIREZ JM**

* MEDICO RESIDENTE DE NEUROLOGIA PEDIATRICA. ** MEDICO ADSCRITO AL
SERVICIO DE NEUROFISIOLOGIA DEL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO “FEDERICO
GOMEZ"

INTRODUCCION: Descrito por Otahara, et al. en 1976 denominando-
la llamado encefalopatia epiléptica infantil temprana con patrén brote-
supresion o Sindrome de Ohtahara. Se caracteriza por crisis de inicio en
los primeros dias de vida, espasmos tonicos frecuentes y crisis parciales,
raramente miocldnicas. El patrén interictal caracteristico es brote supre-
sion. La etiologia en la mayoria de los casos es debida a dafio cerebral
estructural o desordenes metabdlicos. El prondstico es malo desarro-
llando una epilepsia severa intratable, frecuentemente sindrome de West
y deterioro neuroldgico.

MATERIAL Y METODOS: Estudio retrosprectivo, descriptivo, trans-
versal. Pacientes con este diagnéstico registrados en el Departamento
de Bioestadistica y Archivo Clinico del Hospital Infantil de México “Fede-
rico Gomez” durante el periodo de 1999-2007.

RESULTADOS: Se revisaron los expedientes de cuatro pacientes, dos
de género femenino y dos masculinos, edades de entre 4 y 9 meses.
Dos pacientes presentaron antecedente familiar de hermanos fallecidos
por cuadros similares y uno con antecedente de aborto previo. Todos
iniciaron con espasmos tonicos en los primeros tres dias de vida, uno de
los pacientes presenté ademas crisis sutiles y otros dos presentaron
mioclonias ocasionales. Los EEG mostraron brote-supresion sin diferen-

ciacion en vigilia 0 suefio con disfuncion generalizada severa. Dos pa-
cientes presentaron disgenesia cerebral (hemimegalencefalia, paquigiria
y agenesia de cuerpo calloso) los otros dos s6lo atrofia corticosubcortical,
en uno de los cuales se diagnosticé academia propiénica. Un paciente
fallecid a los cuatro meses de vida, los otros tres contintian en control con
epilepsia de dificil control, uno de ellos con sindrome de West.
CONCLUSIONES: El sindrome de Ohtahara es un sindrome epiléptico
de diversas etiologias, de inicio precoz, refractario a tratamiento, con
patron de EEG de brote-supresion y de mal prondstico funcional. Debe
realizarse un diagnéstico de manera tempranay ofrecer consejo genético
alos padres.
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USO DE TOXINA BOTULINICA TIPO )

A PARA MANEJO DE DOLOR NEUROPATICO
SECUNDARIO A HERPES ZOSTER

JUAREZ JIMENEZ HUMBERTO, SANTAMARIA M. SALVADOR, MARTINEZ M. ADRIANA
IMSS

INTRODUCCION: El virus varicela zoster es un herpesvirus
neurotrépico cuya infeccidn primaria causa la varicela, posteriormente
permanece latente en los nervios craneales y las raices dorsales. Un
descenso en la inmunidad del huésped afios después lleva a una
reactivacion espontanea resultando en el herpes zdster, infeccion carac-
terizada por rash y dolor en uno a tres dermatomas conocido como
neuralgia post-herpética (NPH). Existen mdltiples tratamientos médicos,
la mayoria con respuesta limitada y multiples efectos colaterales. La
toxina botulinica tipo A utilizada actualmente como parte del tratamiento de
cefaleas tiene propiedades antinociceptivas basadas en el bloqueo de la
liberacion de neurotransmisores como la sustancia P y el péptido rela-
cionado al gen de la calcitonina implicados en la generacion de impulsos
dolorosos.

oBJETIVOS: Evaluar la eficacia de la toxina botulinica tipo A en el
manejo de la neuralgia post-herpética.

METODOS: Se evalud a cuatro pacientes con NPH intercostal; se mapeo
el area de hiperalgesia y alodinia y en esta se aplicaron 2.5 Ul de TB
tipo Acada 2 cm? de forma intradérmica. Se hizo seguimiento semanal
con medicion del area e intensidad de dolor mediante escala visual
analoga (EVA).

RESULTADOS: Caso 1: Paciente masculino de 67 afios con Herpes
intercostal nivel T3 izquierdo con NPH de 8 meses con intensidad 8/10
en EVA. Dosis aplicada: 152 Ul. R: Reduccién de dolor en 5/10y en
50% del area de hiperalgesia en una semana. Ausencia de dolor y de
area de hiperalgesia desde semana 4 hasta semana 12 de (ltima
valoracion. Caso 2: Femenino de 74 afios con herpes zdster nivel T4
derecho y NPH de 4 meses de evolucion, intensidad 10/10. Dosis:
130UI. R: Reduccién de dolor en 3/10 y 60% del area de hiperalgesia
alasemana 2. Caso 3: Masculino de 75 afios con herpes zéster nivel
T9 derecho con NPH de 6 meses de evolucidn, intensidad 9/10. Dosis
100 UI. R: Reduccion de dolor en 3/10y 60% del area de hiperalgesia
alasemana 2. Caso 4: Femenino de 75 afios con herpes zdster nivel



XXXI Reunion Anual de la Academia Mexicana de Neurologia. Presentacion de trabajos en Cartel 437

Rev Mex Neuroci 2007; 8(5): 427-471

T4 izquierdo con NPH de 8 meses de evolucidn. Intensidad 10/10.
Dosis: 200 Ul. R. Reduccién del 80% de area de hiperalgesia y dolor
5/10 ala semana 3.

DISCUSION: A pesar de los mUltiples tratamientos existentes para
el manejo de la NPH, los resultados suelen ser limitados. En este
reporte presentamos cuatro pacientes tratados con toxina botulinica
tipo A con aplicacion intradérmica, mostrando una reduccion de mas
de 50% del area de hiperalgesia y una disminucién de mas de 5
puntos en la EVA ambas en las 4 primeras semanas tras la aplica-
cion, sin efectos colaterales y permitiendo la reduccion de otros tra-
tamientos.

CONCLUSION: La toxina botulinica tipo A es una alternativa segura y
eficaz en el manejo de la neuralgia post-herpética como se revela en los
casos presentados; sin embargo se requieren estudios posteriores con
mayor nimero de pacientes para validar estadisticamente la efectividad
de laTB tipo Aen el manejo de la NPH.
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FRECUENCIA Y HALLAZGOS

CLINICOS EN EL PACIENTE PEDIATRICO
CON ESCLEROSIS MULTIPLE ATENDIDO
EN UMAE “DR. GAUDENCIO GONZALEZ
GARZA” DEL CENTRO MEDICO
NACIONAL LA RAZA

ALVA MONCAYO EDITH, MIRANDA ALAMILLO PERLAE,
GONZALEZ DE LA ROSA GUADALUPE.
CENTRO MEDICO LA RAZA

ANTECEDENTES Y OBJETIVOS: La esclerosis multiple es una
enfermedad de sustancia blanca crénica y progresiva que condiciona
una gama de sintomas neurolégicos cuyas manifestaciones alteran la
calidad de vida del paciente. Siendo el propésito del presente trabajo
conocer la frecuencia de esclerosis multiple en pacientes pediatricos y
los hallazgos clinicos que acompafian a los diferentes estadios clinicos
de lamisma.

MATERIAL Y METODOS: Se incluyeron todos los pacientes atendi-
dos en el Hospital General Centro Médico Nacional La Raza en el
periodo de enero de 2002 a junio de 2006 con diagndstico de esclerosis
multiple de acuerdo con su evolucion y tratamiento establecido. Se cap-
taron datos demogréficos, diagnéstico, fecha de inicio de manifestacio-
nes, sintomas y signos, hallazgos de estudios de neuroimagen, asi como
el tratamiento y estadio clinico que presentaban.

RESULTADOS: Se incluyeron 13 pacientes que corresponden a cua-
tro escolares y nueve adolescentes, con una relacion del sexo femeni-
no-masculino de 1.2:1. Las manifestaciones clinicas predominantes:
Hemiparesia en tres casos (23%), neuritis Gptica en cuatro casos (31%)
y ataxia con dos casos (15%); sélo un caso (8%) con otras manifesta-
ciones como la oftalmoparesia, dos casos con mielitis (15%) y encefalopatia
uno (8%). La variedad clinica mas frecuente fue la remitente recurrente
con nueve casos. Al momento de la captura de datos se encontrd a ocho
pacientes asintomaticos y cinco con progresion de la enfermedad. En

relacién al tratamiento a tres pacientes se les administra INF beta
6,000,000, ocho tienen INF beta 12,000,000, dos mas INF beta de
8,000,000 y tres pacientes reciben terapia combinada con mitoxantrona
e interferén beta. Diez de los pacientes (73%) se encuentran sin cam-
bios en el tratamiento, un (9%) paciente tuvo cambio de INF beta de
6,000,000 a 8,000,000y finalmente a dos (18%) se les realizd cambio
de INF beta 6,000,000 a INF beta 12,000,000; estas modificaciones sin
causa médica en cuanto a la progresion de la enfermedad y con presen-
cia de recaidas secundarias. Se observé comorbilidad sélo en un pa-
ciente (9%) que tiene crisis parciales complejas.

CONCLUSIONES: La esclerosis mltiple es un padecimiento poco fre-
cuente, en este estudio se registraron 13 casos en un periodo de 5 afios,
con predominio en el grupo de adolescentes, sin diferencia significativa
enrelacién al género. La manifestacion clinica mas frecuente fue del tipo
de sindrome piramidal y el estadio clinico predominante fue el remitente
recurrente. En todos los casos se emple6 interferdn y sdlo un paciente
presentd comorbilidad. No existe en México casuistica sobre esta pato-
logia y menos alin un consenso en cuanto al abordaje de atencion que
resulta necesario.
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CARACTERISTICAS CLINICAS Y
RESPUESTA A TRATAMIENTO DE
PACIENTES CON EPILEPSIA EN UN
CENTRO DE REHABILITACION INFANTIL

PELAYO GONZALEZ MONICA ELIZABETH, PINA AVILES CARLOS, RAMIREZ SERRANO
MARCOS
CENTRO DE REHABILITACION INFANTIL TELETON, AGUASCALIENTES (CRIT-AGS)

INTRODUCCION: La epilepsia es una de las patologias neurologicas
mas frecuentes en los pacientes pediatricos con discapacidad motora, es
importante conocer etiologia, caracteristicas clinicas, de imagen y
electroencefalograficas, asi como respuesta a tratamiento y evolucién de
la misma, ya que su control incide importantemente en el éxito de la
rehabilitacién integral.

oBJETIVOS: Describir las caracteristicas clinicas, respuesta a trata-
miento y curso de los pacientes con discapacidad motora y epilepsia de
CRIT-Aguascalientes.

METODO: Estudio retrospectivo que incluyé 181 pacientes con
discapacidad motora de no méas de 18 afios, ambos sexos, con diagnds-
tico de epilepsia de acuerdo con la definicion de la Liga Internacional
Contra la Epilepsia (ILAE). Se analizaron expedientes electrénico y
fisico, estudios de imagen (tomografia computada, resonancia magnéti-
ca) y electroencefalogramas (EEG) de los pacientes incluidos.
RESULTADOS: Se revisaron 723 expedientes con cita a la Consul-
ta de Neuropediatria hasta el 1 de mayo de 2007, obteniéndose en
total 228 pacientes con diagndstico de epilepsia, se excluyeron 47
por informacién incompleta. De los 181 pacientes incluidos, 93
(51.4%), son del género masculino, edad promedio 7.9 afios, rango
de tres meses a 18 afios, 54 (29.8%) pacientes con epilepsia
sindromadtica, siendo la méas frecuente sindrome de Lennox-Gastaut
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en 35 (64.8%), tipo de crisis mas frecuente: tonicas generalizadas en 70
(38.6%), seguidas de crisis parciales en 51 (28.1%). La etiologia
identificada con mayor frecuencia fue encefalopatia hipoxico isquémica
(EHI) en 90 (49%) pacientes, 98 (54%) pacientes tienen diagndsti-
co de paralisis cerebral infantil (PCI) y deficiencia mental 85 (46%).
Laimagen mas observada es atrofia cortical bifrontal. El electroence-
falograma se identificd como paroxistico generalizado en 63 pacien-
tes y focal en 44. Control terapéutico en 100 (55%) y se identificaron
ocho (4.4%) pacientes refractarios; 65 (35.9%) son manejados con
monoterapia, 59(32.5%) con dos farmacos, 40(22%) con tres, sien-
do el mas empleado valproato en 101 (55.8%). La etiologia identifi-
cada con mayor frecuencia en los pacientes refractarios es la
neuroinfeccion.

DISCUSION: Las caracteristicas de nuestro grupo de estudio son simi-
lares a las descritas por la mayoria de los autores de paises de tercer
mundo, prevaleciendo como primera causa de epilepsia en lainfancia la
encefalopatia hipoxico isquémica. Existe una relacion entre el tipo de
epilepsiay la gravedad del déficit motor.

coNcLUsIONES: Ante la importancia de un buen control de crisis en
el proceso de rehabilitacidn es necesaria la identificacion temprana de
factores de mal pronéstico en epilepsia con la finalidad de lograr una
intervencion oportuna y efectiva.
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DESCRIPCION DE HALLAZGOS POR
DOPPLER TRANSCRANEAL EN PACIENTES
PEDIATRICOS CON EL DIAGNOSTICO DE
MUERTE CEREBRAL

RODRIGUEZ PEREZ MARTHA LORENA, ESCAMILLA GARZA JUAN MANUEL, CANTU
SALINAS ADRIANA CARLOTA, CHAVEZ LUEVANOS BEATRIZ
FACULTAD DE MEDICINA UANL, HOSPITAL CHRISTUS MUGUERZA SUR

INTRODUCCION: La definicién de muerte es un tema controvertido, la
mayoria coincide en que se da cuando el cerebro ha muerto. Surgiendo
el concepto muerte cerebral (MC). La American Academy of Neurology
realiz6 una revision basada en la evidencia de las guias para su deter-
minacién, que hoy se utilizan, con ciertas modificaciones segin las leyes
de cada pais. En nuestro pais, se exige la realizacion de una prueba
confirmatoria: angiografia o electroencefalograma. El Doppler transcraneal
(DTC) puede confirmar MC, al demostrar la ausencia de flujo cerebral
en todos los sitios de insonacién. Encontramos poca experiencia publi-
cada en pacientes pediatricos por lo que justificamos la realizacion de
este estudio.

oBJETIVO: Describir los patrones de flujo hallados con DTC en pa-
cientes pediatricos con diagnostico de MC.

MATERIAL Y METODOS: Se disefid un estudio observacional, des-
criptivo, prospectivo. Se incluyeron: pacientes del 1 de enero al 31 de
diciembre de 2006, en Medicina Critica Peditrica, Hospital Universitario
“Dr. José Eleuterio Gonzalez” con MC segn la Ley General de Salud.
Menores de 16 afios. Se excluyeron: aguellos que su padre o tutor no
aceptara que participara, quien presentara defuncién antes del estudioy

que no reunieran condiciones anatémicas para realizacion del DTC Se
realiz6 DTC utilizando un equipo Rimed (Smart-Lite) trasductor de 2
Mhz por especialista, Dr. Juan Escamilla. Se determind patrdn de flujo.
Se capturaron los resultados en EXCEL, se llevo a cabo un andlisis
estadistico descriptivo de variables generales.

RESULTADOS: Se diagnosticaron ocho, se incluyeron un total cinco
pacientes, obteniendo patrones clasicos de MC.

CONCLUSION: En los casos aqui registrados se confirm6 el diagnés-
tico mediante EEG al presentarse trazos isoeléctricos en todos, el DTC
demostro patrones de flujo concordantes con los resultados, reportan-
dose sdlo patrones de flujo indicadores de MC. Por lo que recomenda-
mos el DTC en relacion a las ventajas.
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NEUROPATIA PERIFERICA POR TALIDOMIDA

ESCOBAR MENDOZA EDIL L, GOMEZ BAHENA ALVICTH, SENTIES MADRID HORACIO,
LOPEZ GARCIA LIDIA, GARCIA RAMOS GUILLERMO, ESTANOL VIDAL BRUNO
DEPARTAMENTO DE NEUROLOGIA Y PSIQUIATRIA, LABORATORIO DE
NEUROFISIOLOGIA CLINICA, INSTITUTO NACIONAL DE CIENCIAS MEDICAS Y
NUTRICION SALVADOR ZUBIRAN, MEXICO, D.F.

INTRODUCCION: La talidomida es una sustancia derivada del
acido glutamico y fue sintetizada en 1954 en Alemania como sus-
tituto de los barbituricos. En 1962 fue retirada del mercado por su
grave potencial teratdgeno y en 1971 se reinicié su uso en una
diversidad de patologias dermatoldgicas, inmunoldgicas y
proliferativas. Su mecanismo de accién consiste en inhibicion de
la angiogénesis y de las moléculas de adhesidn, inhibicidn de la
ciclo oxigenasa y estimulacion de la respuesta inmunitaria. Se
han reportado reacciones diversas que no se habian previa-
mente tomado en cuenta por el efecto teratégeno. En varios estu-
dios se ha encontrado que la neuropatia sensorial es la forma
mas frecuente de presentacion.

oBJETIVOS: Estudio electrofisioldgico de la neuropatia secundaria al
uso crénico de talidomida.

METODOLOGIA: Se estudiaron a 13 pacientes con diagnéstico de
neuropatia con antecedente de tratamiento con talidomida sin otros facto-
res de riesgo para desarrollo de neuropatia a los cuales se les realiza-
ron estudios de velocidad de conduccion nerviosa de las cuatro extremi-
dades.

RESULTADOS; Encontramos que la afeccién mixta del nervio periféri-
co fue la mas frecuentemente observada en 46% de los pacientes. El
38% tuvo afeccién sensitiva predominante. El 69% tuvo neuropatia
periférica tipo axonal. Hubo un predominio de las extremidades inferio-
res en 93%. El 69% de los pacientes fueron femeninos. Los pacientes
se quejan de dolor y sensacién de hormigueo pero no presentan debi-
lidad u otros sintomas motores.

DISCUSION: La talidomida es un medicamento que ha retornado para
el tratamiento efectivo de una variedad de enfermedades sobre todo
inmunoldgicas; tiene efectos adversos sobre el nervio periférico que son
poco conocidos.
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CONCLUSION: La talidomida produce en la mayoria de los pacientes
neuropatia mixta de predominio sensorial con afeccion predominante de
extremidades inferiores
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IMPLICACIONES DEL ESTRES OXIDATIVO
EN LA ATROFIA MUSCULAR BULBO
ESPINAL Y ATROFIA MUSCULAR ESPINAL

CACHO DIAZ BERNARDO, MENDEZ HERNANDEZ EDNA MADAI,
RUANO CALDERON LUIS ANGEL, GARCIA RAMOS GUILLERMO
INCMNSZ

INTRODUCCION: En la atrofia muscular espinal (AME) y en la atrofia
muscular bulboespinal (Enfermedad de Kennedy, EK), se desconoce el
mecanismo de degeneracion de las motoneuronas. Estas enfermeda-
des comparten algunas caracteristicas clinicas similares a la esclerosis
lateral amiotréfica (ELA), en donde se conoce que la via oxidativa de la
superdxida dismutasa (SOD) esta implicada en la degeneracion de las
motoneuronas; algunos autores proponen que la via oxidativa pudiera
estar implicada en la atrofia muscular espinal y en la atrofia muscular
bulboespinal.

oBJETIVO; Estudiar la via oxidativa de la SOD en pacientes con AME
0 EK, con medicion de la actividad de la SOD y malondialdheido (MDA)
en plasma.

MATERIAL Y METODOS: Se realizd toma de muestra para medicion
en plasma de actividad de la SOD y MDA en pacientes con AME, EK'y
a dos controles por paciente que tuvieran la misma edad y género y
ausencia de enfermedades asociadas a un incremento de estrés oxidativo
(p.€j. diabetes mellitus, HTAS, cirugia reciente). La muestra sanguinea
fue procesada para la extraccién de plasma y cuantificar la actividad
SOD por espectofotometria, utilizando un equipo comercial (Cayman
Chemical Co. EUA). Se midié MDA con la técnica de acido tiobarbitdrico
(Ble-Castillo J 2005).

RESULTADOS: Se obtuvieron muestras en cuatro pacientes con
EKy dos con AME y a 12 controles. Tanto los niveles de actividad de
SOD como los niveles de MDA fueron similares en pacientes con EK,
AME y los controles, sin evidenciar diferencias estadisticamente sig-
nificativas.

DISCUSION Y coNcLusIoNEs: A diferencia de la ELA, los pacien-
tes con AME y EK no tienen alteraciones de la via oxidativa. Este estudio
rechaza la teoria del estrés oxidativo en la degeneracion de las
motoneuronas en AME y EK; por lo que, otras explicaciones deberan
ser buscadas.
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EXPLORACION MEDIANTE

RESONANCIA MAGNETICA FUNCIONAL
(IRMF) DEL REFLEJO PALMOMENTONIANO

LIMA-OJEDA JM, BANUELO-ACOSTA R, RUIZ-SANDOVAL JL
HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA

INTRODUCCION: El reflejo palmomentoniano (RPM) es un reflejo
inespecifico ya que puede presentarse en sujetos sanos y enfermos, y
consiste en la contraccion involuntaria del misculo mentoniano y orbicular
de laboca, que se produce al estimular la eminencia tenar. La integra-
cion del RPM ha sido una incdgnita desde su descripcion por Marinesco
y Radovici en 1920.

oBJETIVOS: |dentificar las areas cerebrales que integran el RPM con
IRM(.

METoDOs: Mediante una entrevista dirigida que excluye a sujetos con
antecedentes neuropsiquiatricos o patologicos relevantes, se han selec-
cionado 170 voluntarios sanos para la exploracion del RPM (se consi-
dera positivo aquel que se presenta a una 0 mas estimulaciones; efectivo
si contindia presente después del quinto estimulo, e inagotable si persiste
al décimo estimulo). Para propositos del estudio, se les practica IRMfa
aquellos sujetos que presentan RPM efectivo-inagotable. El paradigma
consiste en estimular la region tenar de ambas extremidades con un
objeto firme de plastico por 30 segundos en tres ocasiones.
RESULTADOS: De 170 voluntarios sanos (personal médico del hospi-
tal), en 68 (40%) el RPM estuvo presente, siendo efectivo en 36 sujetos
(21%) e inagotable 7 (4%). Ala fecha, la IRMf se ha practicado a cuatro
sujetos en los cuales solo ha sido posible evidenciar la integracion del
RPM anivel de la corteza parietal, sin identificar otras areas subcorticales
0 de tronco encefalico involucradas.

DISCUSION: Los estudios electrofisioldgicos sugieren de forma no con-
cluyente que para la integracion del RPM existen dos tiempos de latencia,
uno aferente prolongado talamo-cortical y otro breve eferente que
involucra al tallo cerebral. Almomento por IRMf confirmamos la primera
etapa de su integracion al detectar actividad cerebral a nivel cortical
parietal contralateral a la aplicacion del estimulo.

coNcLUsIoNEs: La IRMf no permite identificar la completa integra-
cion del RPM. Defectos en el paradigma o los tiempos latencia breve
pueden ser los responsables de esta situacion.
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MONITOREO DE LA EFICACIA

CLINICA DE ALBENDAZOL Y SU
ASOCIACION CON NIVELES PLASMATICOS

CARDENAS HERNANDEZ GRACIELA AGAR, CASTRO NELLY, FLEURY AGNES, JUNG
HELGI
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

INTRODUCCION: El albendazol es el farmaco de eleccién para el
tratamiento de la neurocisticercosis, dentro de sus caracteristicas
farmacoldgicas presenta baja solubilidad y un extenso efecto de primer
paso. Esto condiciona gran existencia de variabilidad intra e interindividual
enlos niveles plasmaticos. Ala fecha, no se ha establecido la concentra-
cion minima efectiva de sulféxido de albendazol para el tratamiento de
esta enfermedad.

oBJETIVO: Determinar si existe relacion entre los niveles plasmaticos
de sulféxido de albendazol y la respuesta terapéutica.
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MATERIAL Y METODOS: Estudio prospectivo, longitudinal, que in-
cluy6 a 37 pacientes con neurocisticercosis de 16-68 afios, a los cuales
se les administrd albendazol a 30 mg/kg/dia, 8 dias. Se les midieron
niveles plasmaticos el ultimo dia de tratamiento. Se consideraron
respondedores aquellos pacientes en los que todos los parasitos des-
aparecieron o calcificaron, mientras que los no respondedores fueron
aquellos en los que los parasitos no se vieron afectados o sdlo parcial-
mente.

RESULTADOS: De los pacientes incluidos, 25 respondieron al trata-
miento y 12 fueron no respondedores. Los niveles plasmaticos minimos
en el estado estacionario presentaron una gran variabilidad interindividual.
En los respondedores los niveles oscilaron entre 0.12 y 5.8 pg/mL
(media 1.49) mientras que en los no respondedores al tratamiento los
niveles oscilaron entre 0.3 y 2.7 pug/mL (media 1.42). No se encontrd
asociacion entre los niveles plasmaticos y la edad, asi como entre nive-
les plasmaticos y efecto.

coNcLUsIONES: Apesar de incluir en el andlisis, diferentes variables
fisiologicas, no fue posible encontrar en este estudio una relacion entre
los niveles de albendazol y respuesta terapéutica.
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ESCLEROSIS CONCENTRICA DE BALO
TRANCISIONAL COMO EVENTO INICIAL DE
ESCLEROSIS MULTIPLE. REPORTE DE DOS
CASOS

SOTO-CABRERA GE, ARRAMBIDE G, FLORES J, CORONA T
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

INTRODUCCION: La esclerosis concéntrica de Balo (ECB) es una
rara variante de esclerosis mdltiple (EM), tiene imagen pseudotumoral y
bandas de desmielinizacién concéntrica; curso clinico severoy general-
mente muerte en un afio, puede ser subagudo y hay reportes de
sobrevida larga.

METoDOS: Reporte de casos. Caso 1: Masculino, 28 afios. Historia:
neuritis Optica. Se presentd con paresia y parestesias de miembro toracico
izquierdo, dismetria izquierda y somnolencia. Liquido cefalorraquideo
(LCR): con bandas oligoclonales (BOC). IRM de encéfalo: area de
desmielinizacion con captacidn concéntrica de gadolinio en centro
semioval derecho. En el seguimiento: otras areas de desmielinizaciény
se diagnosticé EM. Aun afio se trata con azatioprina y su puntaje en la
Escala de Discapacidad Expandida (EDSS) es 5.0.

cAso 2: Femenino, 36 afios. Historia; un afio de parestesias intermitentes
en mano izquierda. Alingreso paresia de hemicuerpo izquierdo, cefalea e
irritabilidad. IRM de encéfalo: imagen pseudotumoral en cuerpo calloso con
extension al cingulo y captacion concéntrica de gadolinio. Seguimiento: Cin-
colesiones hiperintensas en sustancia blanca; LCR con BOC, se diagnostico
EMy seinicio interferon beta 1a. Ocho meses de seguimiento. EDSS 1.5.
RESULTADOS: Dos casos de ECB trancisional, edad media 32 afios.
Cumplieron criterios diagnosticos de EM. En el periodo agudo se trata-
ron con metilprednisolona IV con recuperacion parcial; seguimiento medio
de un afio.

coNcLUsIoNEs: La ECB trancisional puede ser parte del espectro
de EMy no necesariamente con resultado fatal. Estos casos que repre-
sentan el curso clinico descrito, son los primeros reportados en México
como ECB trancisional.

34
RELACION DE SINDROMES
MEDULARES DE ENERO A JUNIO 2007
EN LA UNIDAD MEDICA DE ALTA
ESPECIALIDAD, CENTRO

MEDICO NACIONAL LA RAZA

MARTINEZ-M ADRIANA, JUAREZ-J HUMBERTO
IMSS

INTRODUCCION: Se calcula que entre 10,000 y 12,000 lesiones de la
médula espinal ocurren cada afio en los Estados Unidos, 24.5% relacio-
nadas con actos de violencia, 55% entre los 16 y 30 afios de edad y mas
de 80% son hombres. Se han descrito ocho sindromes medulares toman-
do en consideracion la distribucion de los haces medulares y la distribucién
somatotopica existente. El estudio de neuroimagen en particular laimagen
por resonancia magnética se ha convertido en una herramienta muy Util
para correlacion clinicay diagndstico definitivo.

OBJETIVO: Evaluar las caracteristicas de los sindromes medulares en
relacion a edad, sexo y etiologia.

METoDOS: Se realizd seguimiento de los casos de sindrome medular
ingresados del 1 de enero a 31 de junio 2007. Clasificacién inicial en un
sindrome y estudio de Resonancia Magnética a todos los pacientes.
RESULTADOS: Se evaluaron 33 casos de sindromes medulares duran-
te este periodo, 60.7% del sexo femenino y 39.9% del sexo masculino.
Edad de 20 a 74 afios de edad, promedio de 49.87 afios. Por tipo de
sindrome: El mas comdn fue el medular completo (66.66%), anterolateral
(21.21%), posterolateral (6.06%), central (3.03%) y hemidiseccion
medular (3.03%). Por localizacion: toracico (60.60%) y cervical (39.4%).
El sitio mas frecuente fue: C4 21.21% Y T4 21.21%. La etiologia extraaxial
ocup6 45.45%: La mieloespondiloartropatia en 46.67%, 57.14% fueron
sindromes medulares completos con localizacién més frecuente fue C4y
C5 (42.85% cada uno); neoplasias (20%): 66.6% schwanomas, 33.3%
meningioma, ambos toraxicos; procesos metastaticos (20%): cancer de
mama, leucemia y primario desconocido; todos toracicos. Hematomas:
13.3% relacionados a hipertension arterial sistémica y trastornos de la
coagulacién. Los sindromes intraaxiales ocuparon 34.34%: mielitis
(61.1%), de los cuales 72.72% fueron completos, localizacion mas fre-
cuente T4 (27.2%). Enfermedad de Devic (16.6%), mas frecuente en C2
(66.6%), 100% completos; Esclerosis mdiltiples 16.6%, todos toracicos y
66.6 fue anterolaterales. La etiopatogenia mas comun: mielitis 33.03%y
Mieloespondiloartropatia en 21.21%. Por localizacion la principal etiologia
fue: Cervical: Meiloespondiloartropatia 42.85%, Toracico: Mielitis 36.84%.
DISCUSION: Las lesiones medulares son causa importante de patologia
neurolégica, la valoracidn inicial integral brinda la localizacion especifica en
lamayoria de los casos. En el periodo estudiado se observo mas afeccion
al sexo femenino, prevalencia en la quinta década de la vida. Los sindromes
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intraaxiales y el medular completo fueron los més frecuentes. Cdy T4
fueron las regiones mas afectadas. La mielitis fue la etiologia méas comin.
coNcLusIoNEs: El estudio es contradictorio respecto a las publica-
ciones existentes de patologia medular, las lesiones intramedualres
(mielitis) representaron la causa principal de hospitalizacion.
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RETO DIAGNOSTICO:

UN CASO DE MENINGITIS NEOPLASICA
Y REVISION DE LITERATURA

POSADAS ZUNIGA GABRIEL, RODRIGUEZ RODRIGUEZ JERONIMO,
RODRIGUEZ LEYVA ILDEFONSO, GUERRA GALICIA CARLOS M.
SECRETARIA DE SALUD, HOSPITAL CENTRAL “DR. IMP."

INTRODUCCION: La meningitis neoplasica se diagnostica en 4-15%
de los tumores sdlidos (meningitis carcinomatosa), en 5-15% de las
leucemias y linfomas (meningitis leucémica) y 1-2% de tumores prima-
rios de SNC. La mas frecuente es el adenocarcinoma (mama, pulmény
melanoma). Existe diseminacién hematdgena, extension directa 0 en
forma centripeta (perineuro y perivascular). Sus manifestaciones estan
dadas por afeccion a tres niveles (hemisferios, nervios craneales y
médula E con raices).

oBJETIVO: Informar un caso de meningitis neoplasica de etiologia
poco frecuente.

METoDOs: CASO: Femenino de 25afios, ama de casa, que inicia
padecimiento tres meses antes de ingreso con sindrome de craneo
hipertensivo e infeccioso, diagnosticada y manejada como meningitis
bacteriana con mejoria (antiobiético y esteroide), el primer ingreso ane-
mia con aspirado de médula 6sea con hiperreactividad, sangre periférica
normal, pero en Gltimo ingreso con pancitopenia y DHL de 5,400, con
diagnostico por inmunohistoquimica de leucemia aguda linfoblastica pre-
B CALLA +y expresién aberrante de MP, por o que se le inicia quimio-
terapia sistémica e intratecal con mielosupresién secundaria, posterior-
mente sepsis y muerte. Se reviso la literatura donde fue posible encontrar
casos aislados de meningitis leucémica.

RESULTADOS: Revisando varias series de casos de meningitis
neoplasica se encontré que soélo 5% tienen citologia positiva en LCR
siendo el estudio de eleccion la resonancia magnética y uso de marca-
dores tumorales para un pronto diagndstico.

DISCUSION Y CONCLUSIONES: Ante cuadro de meningitis aparen-
temente bacteriana de repeticion el diagndstico de meningitis neoplasica
es una fuerte posibilidad por lo que habra realizar un escrutinio de
estudio dirigido.
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CALIDAD DE VIDA DEL PACIENTE
PEDIATRICO CON ESCLEROSIS
MULTIPLE EN DIFERENTES ESTADIOS DE
LA ENFERMEDAD A TRAVES DEL
CUESTIONARIO FAMS (FUNCTIONAL
ASSESSMENT MULTIPLE SCLEROSIS)

ALVA MONCAYO EDITH, LOPEZ ALVAREZ FABIOLA, CORDERO R. GERARDO.
CENTRO MEDICO LA RAZA

ANTECEDENTES Y OBJETIVOS: La esclerosis multiple es una en-
fermedad de la sustancia blanca cronica y progresiva que condiciona
sintomas neuroldgicos variables en diferentes niveles de afecciény ma-
nifestaciones variables, que afectan la vida diaria del paciente y limitan
su calidad de vida. El objetivo de este trabajo conocer la calidad de vida
en pacientes pediatricos con Esclerosis Mltiple (EM) en diferentes eta-
pas evolutivas de su enfermedad mediante la aplicacion del cuestionario
(FAMS) especifico para esclerosis mdltiple y previamente aplicado en
poblacién mexicana.

MATERIAL Y METODOS: Prospectivo, observacional, transversal y
descriptivo. Durante el periodo de enero a septiembre del 2006, en el
Servicio de Neurologia Pediatrica, estuvieron en control un total de 11
pacientes con diagnéstico confirmado de Esclerosis Mdltiple (EM), quie-
nes previa carta de consentimiento informado contestaron el cuestiona-
rio FAMS que consta de 58 preguntas, para ser aplicado a los pacientes
pediatricos adolescentes, cuyo comportamiento es semejante al adulto
joven portador de esclerosis multiple y aplicado en poblacién mexicana.
Aspectos éticos: Este estudio cumple con todos los aspectos éticos que
requiere de acuerdo con la declaracion de Ginebra y Helsinki en mate-
ria de investigacion en humanos. Andlisis estadistico: Los resultados
obtenidos fueron evaluados mediante pruebas no paramétricas y con-
centrando los datos mediante cuadros y graficas debido al tamafio de la
muestra menor de 30 casos.

RESULTADOS: Fueron incluidos 10 de los 11 pacientes, sélo un esco-
lar los demas adolescentes, en quienes previa firma de carta de consen-
timiento informado se aplicé el cuestionario FAMS; se agrupd en los
siguientes grupos para su andlisis: Movilidad con un rango entre 45-
94%, sintomas de 35-77%, estado emacional de 42-97%, estado de
animo 42-100%. La actividad mental y fatiga entre 37-93% y el ambien-
te familiar obteniendo fue de 51-78%y, finalmente, las preocupaciones
variaron entre 40-91%.

CONCLUSIONES: Los resultados obtenidos muestran en apariencia la
aceptacion de su enfermedad; no obstante valdria la pena conocer si
entiende el menor la magnitud de la enfermedad o sdlo es una percep-
cion parcial de la misma con la posibilidad de curacidn y mas adn reinte-
gracion de sus actividades rutinarias, parametro que en ninguna escala
hasta el momento es posible conocer. Creando mayor inquietud este
punto en especial en el grupo de adolescentes portadores de la enfer-
medad.
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HETEROGENEIDAD DE LAS
MANIFESTACIONES CLINICAS ASOCIADAS
AL SINDROME DE DANDY-WALKER.
PRESENTACION DE CUATRO CASOS Y
REVISION DE LA LITERATURA

PORRAS-BETANCOURT MANUEL, ALONSO-MIRAMONTES JORGE, BARAJAS-T
ULISES
HOSPITAL GENERAL CD. JUAREZ
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Es una malformacién congénita con prevalencia de 1/25,000 a 35,000
nacidos vivos, que comprende agenesia o hipoplasia del vermis
cerebeloso, dilatacion quistica del cuarto ventriculo y aumento del tama-
fio de la fosa posterior, asociado a desplazamiento de los senos latera-
les, el tentorio y la tércula; asi como a otras alteraciones, principalmente
hidrocefalia (70-90%), quiste subaracnoideo y megacisterna magna,
agenesia del cuerpo calloso, hipoplasia pontina, lipoma del cuerpo callo-
s0, holoprosencefalia, porencefalia, esquizencefalia, polimicrogiria,
heterotopias, microcefalia, quistes dermoides, espina bifida, siringomielia,
alteraciones del hueso occipital, entre otras; en 70% de los casos. Las
malformaciones fuera del sistema nervioso (20-33%), son principalmen-
te paladar hendido, polidactilia, alteraciones cardiacas y urinarias, catara-
tas, disgenesia retiniana, coloboma coroideo, hemangioma facial,
hipertelorismo, sindrome de Meckel-Gruber y melanosis neurocutanea.
Se considera una malformacion de la embriogénesis del cerebelo cuya
etiologia es heterogénea, asociandose factores genéticos y ambientales.
Presentamos cuatro casos con malformacion de Dandy-Walker, diagnos-
ticados en el primer afio de vida, asociada diferentes anormalidades, entre
las cuales se incluyen retraso en el desarrollo psicomotor, hidrocefalia,
deformidades craneofaciales, sindrome de West, sindrome piramidal y
trastornos de la marcha, agenesia del cuerpo calloso, labio y paladar
hendidos, retinitis pigmentaria y anormalidades cardiacas. La severidad y
el mayor nimero de anormalidades no se relaciona con una malforma-
cion de Dandy-Walker mas severa y, aunque hay algunas alteraciones
que son mas frecuentes, el espectro fenotipico asociado a esta anorma-
lidad es muy variado, por lo cual se debe de realizar un estudio extenso
que incluya alteraciones fuera del sistema nervioso central.
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NEURODEGENERACION
ASOCIADA-PANTOTENATO KINASA:
REPORTE DE UN CASO Y REVISION
DE LA LITERATURA MEDICA

LIZAMA FLORES RAFAEL, HERRERA MORA PATRICIA
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

INTRODUCCION: La neurodegeneracion asociada-Pantotenato kinasa
o0 Sindrome Hallervorden Spatz es una enfermedad neurodegenerativa
autosémica recesiva, caracterizada por sintomas extrapiramidales pro-
gresivos, principalmente distonia, regresion cognitiva y acumulo de hie-
rro en SNC, a nivel de globo pélido. Se pueden asociar signos
piramidales y degeneracidn pigmentaria. Se categorizan dos formas
clinicas: Una de inicio temprano en edad pediatrica con progresion rapi-
da y muerte temprana (forma clasica) y una segunda de inicio tardio,
lentamente progresiva y presentacion heterogénea (forma atipica). Se
identifica el gen en el cromosoma 20p13 y se conoce como pantotenato
kinasa 2 (PANK?), codifica una proteina llamada pantotenato kinasa. La
deficiencia de esta enzima lleva a neurodegeneracion y acumulo de
hierro por un bloqueo enzimético en el metabolismo de cisteina a taurina
a nivel de globo. Los hallazgos en TC son imagenes hiperdensas en
globo palido correspondiente a calcificaciones. IRM se observa imagen

en “ojo de tigre” que corresponde a imagen hipointensa a nivel de globo
palido que corresponde a depdsito de hierro con un centro hiperintenso
en T2. Estudios histopatolégicos demuestran depdsito de hierro, pérdida
neuronal, edema axonal y formacién de esferoides a nivel de globo
palido.

PACIENTE Y RESULTADOS: Se trata de paciente masculino de 8
afios con antecedentes prenatales normales, desarrollo psicomotor nor-
mal. No antecedentes familiares de importancia. Inicia padecimiento alos
7 afios de edad, con 6 meses de evolucidn, dificultades para toma de
objetos y alteraciones en la coordinacién motora, opacidad corneal de-
recha, sin alteracion de la vision. Evaluado por mltiples neurélogos, sin
diagndstico definido. A su ingreso se encuentra con aparente preserva-
cién de funciones intelectuales superiores, sin alteracion pares craneales
y distonia en miembros superiores. Ingresa con diagnostico de distonia
en estudio. Durante su estancia hospitalaria se observa alteraciones de
conducta. Se solicita BH, QS, electrolitos, PFH, PFR, hierro sérico, fija-
cion de hierro e indice de saturacion, panel inmunolégico, cobre sérico
y urinario, ceruloplasmina, tamiz metab6lico ampliado sin alteraciones.
Estudios PEA, PEV y EKG normales. Evaluado por neuropsicologia
refiriendo Cl limitrofe en 77. TAC cerebral se observaimagen hiperdensa
a nivel de globo palido, IRM con signo de “ojo de tigre”. Se descarta
Enfermedad de Wilson, vasculitis, DTI, enfermedades metabdlicas. Du-
rante su evolucion presenta progresion de distonia, dificultades para la
marcha, problemas en su alimentacion, pérdida de habilidades como
lecto-escritura y calculo, agresividad, irritabilidad y dificultades en el
habla. Se toma estudio molecular para PKAN encontrando dos mutacio-
nes patol6gicas y una inespecifica.

coNcLusloNEs: Desde su abordaje diagndstico se sospecha en
Sindrome Hallervonden Spatz, por hallazgos en imagen; debido a pre-
sentacion focal de distonia, sin alteraciones cognitivas iniciales se decide
descartar otras causas de distonia. Confirmandose la sospecha inicial
por estudio molecular, siendo el cuadro clinico y los estudios de
neuroimagen las herramientas mas importantes para el diagndstico.
Nuestros hallazgos concuerdan con lo reportado en la literatura.
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HEMORRAGIA

INTRACEREBRAL HIPERTENSIVA EN
EL PACIENTE MUY ANCIANO

CHIQUETE E, RUIZ-SANDOVAL MC, ALVAREZ-PALAZUELOS L, RUIZ-SANDOVAL JL
HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA

INTRODUCCION: La prevalencia de hipertension arterial es mayor
conforme avanza la edad. Sin embargo, es escasa la informacion cien-
tifica que describa la hemorragia intracerebral (HIC) hipertensiva en la
edad avanzada.

oBJETIVOS: Analizar las principales caracteristicas epidemiol6gicas y
clinicas de la HIC de etiologia hipertensiva en pacientes muy ancianos.
METODOS: De 1999 a 2003 se estudiaron 56 pacientes con HIC
hipertensiva (50% muijeres; rango de edad de 80 a 99 afios). Como
grupo control se eligieron 168 pacientes menores de 80 afios de edad
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apareados por género y HIC hipertensiva. Se compar6 el perfil de
hipertensién arterial, la topografia de la HIC y el estatus funcional al alta
hospitalaria.

RESULTADOS: Los pacientes con mas de 80 afios presentaron una
tendencia menor de obesidad (p = 0.05) y diabetes mellitus (p = 0.06);
presentaron menor presion arterial sistdlica, diastolicay media al ingreso
hospitalario (en todas p < 0.05). La extensidn de la hemorragia al siste-
ma ventricular fue mas frecuente (p = 0.02), asi como la localizacion
taldmica (p = 0.04). Mediante andlisis multivariado se identificd a la edad,
al puntaje de la escala de coma de Glasgow al ingreso hospitalario, al
volumen de la HIC y a la localizacion infratentorial del hematoma como
predictores independientes de mortalidad intrahospitalaria, en ambos
grupos de pacientes combinados. Al analizar exclusivamente al grupo
de pacientes muy afiosos, el puntaje de la escala de coma de Glasgow
fue el Unico factor de prediccion independiente de fatalidad
intrahospitalaria.

coNcLusIoNEs: La HIC hipertensiva del paciente muy anciano pre-
senta diferencias con respecto a la que ocurre en pacientes mas jovenes;
sin embargo, salvo por la edad, estas diferencias clinicas no parecen
influenciar el pronéstico temprano.

40
ENFERMEDAD DE LAFORA DIAGNOSTICO
CON SECUENCIACION DE DNA

GONZALEZ HERNANDEZ I,! PLAYAS PAREZ G,* HERRERA LEON N?

1 RESIDENTE DE 1ER ANO DE NEUROLOGIA. ? RESIDENTE DE 3ER ANO DE NEUROLOGIA.
3 MEDICO ADSCRITO DE NEUROLOGIA CLINICA.

SERVICIO DE NEUROLOGIA CLINICA. HOSPITAL GENERAL DE MEXICO O.D.

INTRODUCCION: La enfermedad de Lafora es una epilepsia mioclonica
progresiva, autosémica recesiva, inicia en la infancia entre los 7-18
afios, afecta 3 locis, 2 son conocidos, el gen EPM2A localizado en el
cromosoma 624 codifica para la laforina y el gen EPM2B codifica para
la malina en el 6p22.3. Se caracteriza por deterioro cognitivo hasta la
demencia, disartria, temblor, ataxia, diferentes tipos de crisis convulsivas.
El diagnéstico es con hiopsia de piel, en la que se identifican los cuerpos
de Lafora, PCR cuantitativa, secuenciacion de DNA. EI EEG actividad
de punta onda y desorganizacion, resonancia cerebral normal o con
atrofia cerebral. Pronéstico malo, fallecen en la primera década posterior
alinicio de los sintomas.

cAso cLiNico: Mujer de 37 afios, con antecedente de hermana
finada a la edad de 35 afios por crisis convulsivas y sindrome demencial.
Inicia padecimiento al afio de edad con crisis convulsivas ténico clonicas
generalizada 1-2 al mes, control con acido valproico y carbamazepina
sin recurrencia de las crisis desde los 8 afios hasta 1 afio previo a su
ingreso a la edad de 35 afios en que inicia con alteraciones de la
memoria mediata y de trabajo, apatia, desatencion, indiferencia al medio,
pobre interaccién con sus familiares, movimientos subitos, breves, dura-
cion de segundos, tipo sacudida en extremidades superiores 2a 3 al
dia, se desencadenan de forma espontaneay con el estimulo verbal,
seis meses después disartria que evoluciona a monosilabos, en los

Gltimos tres meses con pérdida de los autocuidados. A exploracion
neuroldgica deterioro cognitivo severo, minimental de folstein 7 puntos,
nervios craneales normales, rigidez de las cuatro extremidades,
hiperreflexia generalizada, mioclonias segmentarias y generalizadas.
Evolucion6 durante dos semanas de hospitalizacién con mayor deterio-
ro cognitivo minitest en 3 puntos, inicié tratamiento con acido valpréico y
clonazepam, sinmejoria.

RESULTADOS: Perfil tiroideo y LCR normal, proteina 14-33 en LCR
negativa, EEG con actividad lenta generalizada sin corroborarse activi-
dad epiléptica, estudio de neuroconduccion de las cuatro extremidades
con incremento en las amplitudes del potencial de accion sensorial ner-
vioso del nervio mediano, cubital y sural bilateral, potenciales multimodales
normales. Imagen de resonancia magnética cerebral con atrofia gene-
ralizada. Biopsia de piel de la axila con inclusiones intracelulares PAS
(+) compatibles con cuerpos de Lafora, secuenciacion de DNA (se mos-
trara en el pdster el arbol genealdgico).

coNcLusIoNEs: La enfermedad de Lafora es la principal causa de
epilepsia miocldnica progresiva en la infancia aungque en nuestro caso
inicié a la edad de 1 afio y hasta la edad de 35 afios se manifesté con
mioclonias, alteraciones cognitivas, lo cual es poco comdn, el diagnostico
fue con biopsia de piel y secuenciacién de DNA, en este caso ha sido
mayor la duracién de la enfermedad que la reportada en la literatura.
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TOXINA BOTULINICA EN EL MANEJO
DE LA NEURALGIA DEL TRIGEMINO

JUAREZ JIMENEZ HUMBERTO, SANTAMARIA M. SALVADOR, MARTINEZ M. ADRIANA
IMSS

INTRODUCCION: La neuralgia del trigémino (NT) clasica se caracte-
riza por episodios recurrentes de dolor lancinante, intenso localizado en
areas de la cara inervadas por dicho nervio. Los ataques suelen durar
breves segundos pero pueden presentarse repetidamente por perio-
dos largos de tiempo y ser precipitados por estimulos sensitivos de
ciertas areas conocidas como “puntos gatillo”. A pesar de los multiples
tratamientos existentes, médicos y quirdrgicos, el grado de recidiva del
dolor es muy frecuente. La toxina botulinica tipo Atiene propiedades anti-
nociceptivas bloquea la liberacion de acetilcolina de las terminales
presinapticas pero se considera que también bloguea la liberacién de
neurotransmisores como la sustancia P y el péptido relacionado al gen
de la calcitonina, implicados en la transmisidn del dolor.

oBJETIVO: Evaluar la eficacia del uso de la toxina botulinica tipo Aen
el control de dolor por neuralgia del trigémino.

METODOS: Se realizd aplicacion de toxina botulinica tipo A en tres
casos de neuralgia del trigémino idiopatica rebeles a tratamientos con-
vencionales. Se aplicaron 5 Ul en cada punto gatillo, asi como 2.5 Ul
intradérmicas cada 2 cm? en casos con area de hiperalgesia en territorio
distal del nervio trigémino afectado. Se realizaron evaluaciones sema-
nales clinicas y mediante escala visual anloga de dolor (EVA).
RESULTADOS: Caso 1: Masculino de 65 afios, con NT idiopatica en
V3 derecha, EVA: 10/10, de 3 afios de evolucion. Dosis 10 Ul en 2
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puntos gatillo en mucosa del maxilar inferior. R: EVA 2/10 en 2a semana
y ausencia de dolor a partir de la semana 3. Posterior a la primera
semana no se documentaron puntos gatillo. Caso 2: Femenino de 77
afios de edad con NT idiopatica en V3 derecha, EVA: 10/10, de 4 afios
de evolucion. Area de hiperalgesia de 5 x 5 cm en porcion derecha del
mentdn y 3 puntos gatillo en la mucosa del maxilar inferior. Dosis: 54 UI.
R: EVA 4/10 a la 4ta semana. Reduccion de area de hiperalgesia en
60% en la semana 6. Ausencia de puntos gatillo desde la semana 2.
Caso 3: Paciente masculino de 52 afios de edad con NT idiopatica en V3
derecha de 6 afios de evolucion. EVA 10/10. Area de hiperalgesia de 2
x 3 cm en porcién derecha del mentdn y 3 puntos gatillo en mucosa del
maxilar inferior. R: EVA4/10 y ausencia de puntos gatillo en la primera
semana. Ausencia de dolor a partir de semana 3 y ausencia de area de
hiperalgesia desde semana 4. Libre de dolor hasta la semana 8.
DISCUSION: El tratamiento de la neuralgia del trigémino es complejo,
con respuesta limitada y alto indice de recidiva. Los tres casos presenta-
dos mostraron reduccién del dolor tras aplicacion de pequefias dosis de
toxina botulinica tipo Aen el primer mes, incluso logrando suspensién
de otros tratamientos.

CONCLUSIONES: La toxina botulinica tipo A es una buena alternativa
terapéutica para pacientes con NT rebelde a tratamientos convenciona-
les; se requiere un seguimiento a largo plazo y disefio metodoldgico con
una mayor poblacion de pacientes para validar al maximo esta prome-
tedora opcion terapéutica.
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CUADRIPARESIA ESPASTICA
SECUNDARIA A HIPERLISINEMIA.
REPORTE DE UN CASO

CALLEJA J, VILLEGAS O, ZERMENO F
INNN

RESUMEN: La hipelisinemia ha sido caracterizada clinica, metabdlica y
molecularmente. Se considera que no causa dafio al sistema nervioso,
aungue se han reportado casos de dafio a la via corticoespinal en
pacientes con este defecto metabdlico. Presentamos el caso y los hallaz-
gos radioldgicos de un paciente con hiperlisinemia y cuadriparesia
espastica. Masculino de 26 afios de edad, con antecedentes de hipoxia
y crisis convulsivas en la infancia. Alos 16 afios en que presenta “brin-
cos” en las extremidades superiores después de escuchar algin ruido
fuerte, seguido de caidas de propio plano de sustentacion, a partir de los
20 afios presenta dificultad progresiva para la marcha e incremento en
las caidas, por lo que deja de deambular. A la exploracion de las funcio-
nes mentales sélo con disartria espastica leve. Fuerza muscular 4+/5
tanto proximal como distal en hemicuerpo izquierdo y 5/5 derecho,
espasticidad moderada en las cuatro extremidades, REMs +++ con clonus
aquileo agotable bilateral, ausencia de abdominocutaneos, con atavicos,
Tromner y Hoffman bilateral presentes y respuesta plantar flexora bila-
teral. Movimientos de hiperextension de las cuatro extremidades ante
estimulos auditivos, con marcha espastica. La resonancia magnética con
hiperintensidad en forma difusa en la via corticoespinal en formaen la

secuencia de FLAIR. Electroencefalograma y estudios de electrofisiologia
normales.

BIOPSIA CEREBRAL: Neuronas con cambios por isquemia, con
necrosis y gliosis difusa. Lisina sérica con valores 4-6 veces arriba de lo
normal en varias determinaciones. Al paciente se le trat6 con restriccion
proteica en la dieta y miorrelajantes, con buena respuesta.
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ESTADO EPILEPTICO COMO
MANIFESTACION INICIAL DE LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO

GARFIAS RAU CARLOS YAIR, HUERTA HURTADO ALMA, FUENTES FUENTES
GRISELDA, GARCIA RAMOS JEANNIE, PEREZ ROA VERONICA OFELIA, EXPINOZA
MONTERO RUBEN

ANTECEDENTES: La afeccién del sistema nervioso por lupus eritemato-
so sistémico (LES) es una de las principales causas de morbimortalidad
presentandose en 25-90% de los pacientes. Las crisis epilépticas se pre-
sentan en 31.6% al momento del diagndstico. Pueden ser por efecto
directo de la enfermedad sobre el SNC (anticuerpos antineuronales,
antifosfolipidos, isquemia focal y citocinas), o bien, ocurririndependiente-
mente de la actividad Iipica (uremia, alteraciones electroliticas hipertension
o neuroinfeccion). Se reporté un caso de estado epiléptico parcial comple-
jo, considerando como diagndstico diferencial una psicosis. Se describe el
caso clinico de una paciente pediatrica que debut6 con estado epiléptico.
cAsO cLiNIco: Femenino de 8 afios, sana, inicia con cuadro
infeccioso gastrointestinal, al 6° dia presenta crisis convulsivas par-
ciales secundariamente generalizadas y posteriormente estado
epiléptico requiriendo impregnacidn con fenitoina, fenobarhital y
posteriormente coma barbitdrico. EEG con brotes generalizados
continuos de punta polipunta onda lenta-onda aguda de alto voltaje
con periodos de supresion. TAC de craneo normal. Al tercer dia de
estancia se sospecha de LES por alteracion renal y eritema malar
confirmando el diagnéstico por la presencia de: Crisis convulsivas,
eritema malar, serosistis, ANA + 1:160, linfopenia, anemia, proteinuria
y hemoglobinuria. Inicia tratamiento con metilprednisolona y
ciclofosfamida. Mejoria inicial, sin embargo contintia presentando
crisis convulsiva y cuadro infeccioso urinario micético. Fallece a
los 14° dia de estancia.

CONCLUSION: Se reportan crisis epilépticas al inicio del LES en 31.6%.
Se han observado como crisis Unicas hasta en un 10-20% y epilepsia
en 11%. En varias series se reporta el estado epiléptico como causa
primaria de mortalidad y un caso de estado parcial complejo como diag-
ndstico diferencial de psicosis; sin embargo no se ha reportado como
forma de presentacion del mismo.

44
PREVALENCIA DEL SINDROME
METABOLICO EN ALGUNAS
ENFERMEDADES NEUROLOGICAS
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MARTINEZ VALLES MIGUEL, GONZALEZ-ROMERO F, LLAMAS-LOPEZ L, LEON-
|J5"\SA§$EZ H%SPITAL REGIONAL “DR. VALENTIN GOMEZ FARIAS”

INTRODUCCION: El sindrome metabdlico afecta a 40% de la pobla-
cién mayor de 60 afios, se conoce como la epidemia del siglo XXI. No se
conoce la prevalencia de esta entidad en las enfermedades neuroldgicas.
oBJETIVO: Determinar la prevalencia del sindrome metabdlico en las
enfermedades neurologicas mas comunes en la consulta de Neurologia.
METODOS: Estudio prospectivo de pacientes atendidos por primera
vez en la consulta externa de Neurologia de enero a julio del 2007. Se
aplicaron los criterios del ATP Il y de la IDF.

RESULTADOS: Se incluyeron 97 pacientes, 71 mujeres (73.19%) y
26 hombres (16.81%), con edad promedio de 52 afios (rango 16 a 86).
Se encontrd una prevalencia de sindrome metabdlico en 60% segun los
criterios de ATP Il y en 59% segun criterios de la IDF. La mayor fre-
cuencia de sindrome metabdlico se observd en los pacientes con enfer-
medad de Parkinson y EVC (80%) y la menor en los pacientes con
cefalea tensional y epilepsia (48% y 42%). El perimetro abdominal
promedio fue de 94 cm.

CONCLUSION: Estos resultados muestran una alta prevalencia del
sindrome metabdlico en los pacientes con enfermedades neuroldgicas
datos no reportados en la literatura. El nimero de pacientes es peque-
fio, el estudio contindia en proceso por lo que se espera incluir a mas
pacientes y poder validar mejor los datos obtenidos.
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ENFERMEDADES CONCOMITANTES
EN NEUROMIELITIS OPTICA

ORDIONEZ BOSCHETTI LAURA, QUINONES S, PLASCENCIA N, NUNEZ L.
CMN 20 DE NOVIEMBRE ISSSTE

RESUMEN: La neuromiglitis dptica (NMO) también conocida como en-
fermedad de Devic es una enfermedad inflamatoria desmielinizante poco
comun del SNC que afecta predominantemente nervios 6pticos (NO) y
médula espinal. Las caracteristicas clinicas, radioldgicas y patolégicas
han establecido que es una enfermedad diferente a esclerosis multiple
(EM). Los pacientes con NMO presentan ataques mas severos de la
enfermedad, lesiones medulares centrales que abarcan mas de tres
segmentos vertebrales y son positivos para Inmunoglobulina G-NMO.
La NMO puede estar asociada con enfermedades autoinmunes como
lupus eritematoso sistémico (LES), sindrome de Sjogren, enfermedad
mixta del tejido conectivo, sindrome antifosfolipido, infecciones como tu-
berculosis, SIDA, varicela zdster, Epstein-Barr y endocrinopatias.
oBJETIVO: Determinar el tipo de enfermedades concomitantes que se
presentaron en un grupo de pacientes con NMO y su evolucion.
MATERIAL Y METODOS: Se revisaron 12 expedientes de pacientes
con el diagnéstico clinico y radiolégico de NMO en el CMN “20 de
Noviembre” de 1997 a 2007.

RESULTADOS. De los 12 casos 10 fueron del sexo femenino (84%) y
dos (17%) del sexo masculino. Edad promedio de 40.7 afios. El curso
clinico fue recurrente en 10 casos (84%) y monofasico en dos (17%).

Cinco (41%) fallecieron en un promedio de 24 meses, cuatro asociados
alaenfermedad y uno por cancer de mama. Las enfermedades conco-
mitantes en seis (50%) casos fueron herpes zoster de repeticion, tuber-
culosis meningea, dermatitis no especificada, esteatosis hepatica, vitiligo
y cancer de mama. Todos los pacientes presentaron lesiones extensas
en médula espinal por IRM. Dos presentaron lesiones hiperintensas en
cerebro sin cumplir criterios radiol6gicos de EM, cuatro pacientes con
lesiones desmielinizantes extensas de region cervical a bulbar. EILCR
presentd hiperproteinorraquia en cinco casos e incremento de células
en cinco. Tratamientos: esteroide 100%, azatioprina siete casos,
mitoxantrona tres, inmunoglobulina uno, plasmaféresis uno. Tres pa-
cientes fueron diagnosticados inicialmente con EM por lo que recibieron
tratamiento con interferdn beta o acetato de glatiramero.

DISCUSION: La mayoria de los pacientes fueron del sexo femenino,
con una edad promedio de 40 afios, con un curso recurrente en 84%,
caracteristicas que cominmente son descritas en series grandes. La
evolucion fue mala a pesar de diversos tratamientos en un 75% con una
mortalidad de 33% en nuestros casos. Se encontré que seis de los
casos presentaron enfermedades concomitantes de los cuales dos pre-
sentaron enfermedades infecciosas probablemente desencadenando
NMO, la cual tuvo curso monofasico y puede sugerir una forma de
encefalomielitis aguda. En el resto de enfermedades concomitantes no
se encontrd relacion directa con NMO y el curso de la enfermedad fue
recurrente.

coNcLUsION: LaNMO puede estar asociada a diversas enfermeda-
des, presenta un comportamiento agresivo por lo que requiere diagnés-
tico y tratamiento oportunos. La NMO no debe ser catalogada como una
variante de EM, ya que presenta caracteristicas clinicas, radioldgicas y
de LCR distintivas.
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HALLAZGOS
ELECTROENCEFALOGRAFICOS EN LOS
PACIENTES CON CRISIS FEBRILES

RAMIREZ ALVARADO MARIA TERESA, VELAZQUEZ VAQUERO MARICRUZ, VAZQUEZ
JUAREZ BENJAMIN, OROPEZA CANTO DANTE BERNARDO

INTRODUCCION: Una crisis febril (CF) se produce entre los tres
meses y los cinco afios de edad, relacionada con la fiebre de por lo
menos 38 °C sin datos de neuroinfeccion o desbalance electrolitico agu-
do. Las CF frecuentemente constituyen parte de la historia clinica de
pacientes que en la edad adulta cursan con epilepsia del I6bulo temporal
mesial (ELTM). Por otro lado, el electroencefalograma (EEG) no esta
calificado como una herramienta (til para el diagnéstico, prondstico o
seguimiento terapéutico de los pacientes con CF, a pesar de ser un
estudio que evalla de forma no invasiva la actividad eléctrica cerebral
tanto normal como anormal.

oBJETIVOS: Mostrar laincidencia de crisis febriles en pacientes que
acuden al Hospital del Nifio Poblano (HNP) en el periodo comprendido
de enero del 2006 a mayo del 2007. Mostrar los hallazgos
electroencefalograficos en pacientes con diagndstico de CF.
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METoDOS: Incidencia; Del total de pacientes que acudieron a consulta
externa al HNP en el periodo de enero 2006 a mayo 2007, se obtuvo el
porcentaje correspondiente a la consulta por CF. EI EEG obtenido de
pacientes con CF se analizé de acuerdo con las recomendaciones de la
Federacion Internacional de Neurofisiologia Clinica, con el paciente en
condiciones de vigilia y/o suefio, con un tiempo de estudio de 20-30 min.
RESULTADOS: La incidencia de las CF en la poblacion que acude al
HNP es de un 0.54%. De esos pacientes con CF se le realiz6 el EEG a
55.77%; interesantemente se encontraron trazos anormales en un 24.14%.
Las anormalidades halladas consisten en la presencia de grafoelementos
deltipo punto onda lenta y actividad paroxistica de maxima negatividad en
las regiones parietotemporales, frontales y frontopolares principalmente y
de manera secundaria en la region central.

DISCUSION: Apesar de que laincidencia de CF en el HNP es baja, el
EEG anormal registrado en casi la mitad de los pacientes, nos sugiere la
importancia que representa en ellos la evaluacion por EEG, pues te-
niendo presente la correlacion que se ha establecido entre una historia
de CFy el posterior desarrollo de ELTM, consideramos que la eviden-
cia de una actividad anormal cerebral merece la observacion de estos
pacientes a largo plazo.

coNcLusioNEs: Laincidencia de CF en el HNP es baja. EI EEG es
indicado en un alto porcentaje de pacientes con CF. EI EEG es (til para
evidenciar actividad cerebral anormal en pacientes con CF.
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ESTADO EPILEPTICO REFRACTARIO

EN NINOS, EXPERIENCIA DEL HOSPITAL
INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

CUEVAS-ESCALANTE R, GARCIA J, FUENTES G, HERNANDEZ-AGUILAR J
HIM FEDERICO GOMEZ

INTRODUCCION: El estado epiléptico (EE) es una urgencia
neuroldgica. Se estima un incidencia de 10-41/100000 con una mortali-
dad de 7-39% y morbilidad de 3-13%. De estos entre el 30-50% son
refractarios (EER). Los pacientes de EER han sido manejados con
diversos agentes su empleo condiciona diversos efectos indeseables.
La LID es un anestésico y antiarritmico (Ib) de las aminoamidas,
liposoluble, inhibidor de la despolarizacién de la membrana al bloquear
canales de sodio. El objetivo de esta serie de casos es presentar la
experiencia en el manejo de pacientes con EER manejados con LID en
el HIMFG en los dltimos cinco afios.

PACIENTES Y METODOS: El EE son crisis convulsivas, continuas y
generalizadas de 30 minutos 0 mas de dos crisis entre las cuales no hay
recuperacion del estado basal de conciencia. Lowestein et lo define a
partir de 5 minutos. EI EER es aquel que no responden a la segunda
linea de FAE. Revision de expedientes en pacientes pediatricos tratados
conLID.

RESULTADOS: Se incluyeron cuatro pacientes con edad promedio de
6.5 afos, tres hombres y una mujer, de los cuales tres eran epilépticos
conocidos y uno con trauma de craneo. Las crisis fueron parciales
complejas y se utilizo LID en todos los casos con dosis promedio de 2.2

mg por kilo minuto, se obtuvo cese de la actividad epiléptica en todos sin
trastornos del ritmo cardiaco.

DIscusION: La LID es un medicamento accesible y de rapida accion
para el manejo del EER, al no presentar efectos adversos nos da un
margen de seguridad con igual respuesta independientemente de la
etiologia o tipo de crisis. La LID debe considerarse en el manejo de los
EER con ventajas sobre los FAE mas alld del periodo neonatal.
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EVALUACION NEUROLOGICA DE PACIEN-
TES CON CRANEOSINOSTOSIS NO
SINDROMICA POSTERIOR A SU
REMODELACION QUIRURGICA

CUEVAS-ESCALANTE RAYMUNDO, BARRAGAN PEREZ E
HIM FEDERICO GOMEZ

INTRODUCCION: La craneosinostosis (CS) es un cierre prematuro
de suturas, multifactorial y la incidencia es de 0.04-1%. En el HIMFG son
mas frecuentes las CS primarias simples: escafocefalia (44%),
plagiocefalia (21%), trigonocefalia (7%) y braquicefalia (4%).
MATERIAL Y METODOS: Estudio retrospectivo, descriptivo y analiti-
€0, se incluyo un total de 26 pacientes con diagnostico de CS no
sindrémicas del 2000 al 2006 remodelados en el HIMFG y con valora-
cion neuropsicoldgica. Se dividieron en tres grupos a los que les estu-
diamos: edad de remodelacién, sexo, tipo de sinostosis, estudios
neurofisiol6gicos y escala madurativa de Gessell (CD). El objetivo es
identificar cuales son las manifestaciones neurocognitivas en los pacien-
tes e identificar asociacion con su edad de correccion.

RESULTADOS: Obtuvimos un predominio del sexo masculino sobre el
femeninoen 1.9:1. La edad promedio de correccion de 15.7. La escafocefalia
en 34.4% seguido de trigonocefalia con 31%, braquicefaliay plagiocefalia
con 17.3% cada uno. En 14 pacientes se realizd EEG, el CD identific
resultados normales en 27.5% en el grupo 1 contra 6.9% del grupo 2y del
3no mostro escalas normales, 10.4% con RDPM leve y 6.9% con modera-
do.

coNcLusIoNEs: El pronéstico de la ganancia de habilidades del
neurodesarrollo en los pacientes con CS no sindromicas depende de la
edad en la que se realiza su correccién quirdrgica. El protocolo de estudio
de los pacientes con CS no sindrémicas debe ser uniforme para todos los
grupos de edad independientemente del momento de su correccion qui-
rirgica. Debemos procurar la adecuada derivacién de los pacientes a
centros de atencion de tercer nivel para su oportuno tratamiento.
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CONOCIMIENTO DE LOS

DERECHOS JURIDICOS POR PARTE DEL
MEDICO Y SU RELACION CON EL
DESEMPENO LABORAL PROFESIONAL
INSTITUCIONAL, ANTE UNA EPOCA DE
DEMANDAS POR EL ACTO MEDICO
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CARRILLO IBARRA JESUS, DELGADO G. RAMON, DE LA GARZA C. GERARDO
INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL

INTRODUCCION: En México organismos especializados en orientar
las demandas de los pacientes buscando imparcialidad en la resolucion
de demandas propician actitudes defensivas por el profesional de la
medicina, una variable determinante en el proceso, es el nivel de cono-
cimiento de los derechos y obligaciones por parte del médico.
oBJETIVOS: Conocer el nivel de conocimientos del médico sobre
temas juridicos relacionados con la medicina en general y con sus dere-
chos laborales en particular, en su desempefio laboral privado e
institucional.

METODOS: Estudio prospectivo, descriptivo, transversal, realizado en
la poblacién abierta de médicos para conocer mediante una encuesta
estructurada disefiada para tal propdsito su nivel de conocimientos juri-
dicos y derechos laborales. Se encuestaron 92 médicos.
RESULTADOS: El 80% desconoce el marco juridico actual que lo pro-
tege en su ejercicio profesional. Solamente 2% conoce las leyes y regla-
mentos sobre la obligatoriedad de las instituciones de salud, para pro-
porcionar instalaciones e implementos necesarios, el resto lo ignora. La
totalidad desconoce las leyes que lo protegen para no garantizar resul-
tados en el ejercicio profesional. EI 60% acepta haber requerido de
asesorfa o informacion apropiada después de haber incurrido en una
supuesta irregularidad por el ejercicio profesional.

DISCUSION: La mayoria de las demandas en contra de los médicos
no tienen un fundamento técnico médico real, y son propiciadas para
obtener intereses econémicos o evadir el pago del servicio.
CONCLUSIONES: Generar una cultura de conocimientos médico juri-
dicos en los profesionales de la salud. Abrir espacios en Colegios para
una capacitacién permanente. Difundir de forma personalizada informa-
cién juridica actual.
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MANEJO DEL SINDROME DE GUILLAIN
BARRE EN EMBARAZO DE 19 SEMANAS
DE GESTACION. REPORTE DE CASO

BANALES VAZQUEZ JOSE LUIS, RIVERA NAVA CRISTINA,
OSNAYA RUBIO ANA LILIA, AGUILAR CASTILLO SERGIO
IMSS

ANTECEDENTES: El sindrome de Guillain Barré (SGB) es una
polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda de mecanismo
inmunoldgico. La incidencia en la poblacién general es de 0.75 a 3 por
100, 000 afio; rara vez complica el embarazo y se han descrito pocos
casos en la literatura mundial.

oBJETIVO: Descripcidn de los hallazgos clinicos, manejo, evolucion y
revision de la literatura en un caso de SGB asociado a embarazo.
PRESENTACION: Mujer de 29 afios con embarazo de 19 semanas de
gestacion por Ultima menstruacion (SDG por FUM) gesta tres, partos
uno, abortos 0, cesarea una. Una semana de evolucion con ptosis
palpebral izquierda, diplopia horizontal con la mirada a la derecha y
debilidad muscular generalizada. Exploracion: ptosis palpebral izquier-

da, limitacion para la aduccién, supra e infraversion de ojo izquierdo,
disminucién en la elevacion del velo del paladar, fuerza de
esternocleidomastoideo 4-/5, fuerza muscular de miembro superior de-
recho 4-/5 proximal y distal, el izquierdo 3/5 proximal y 4-/5 distal,
miembros inferiores 4-/5, reflejos de estiramiento muscular: bicipital de-
recho 1/4, resto abolidos. Liquido cerebroespinal con dos leucocitos y
100 mg de proteinas. Ultrasonido obstétrico 17.4 SDG. Manejo en uni-
dad de cuidados intensivos con inmunoglobulina intravenosa (IGIV) a
dosis de 2 g/kg, presentando durante su estancia disautonomias, pro-
gresion de la debilidad muscular, arreflexia generalizada, deterioro en
la funcién respiratoria (FR) que ameritd intubacion orotraqueal, desa-
rrollando neumonia nosocomial asociada a ventilacién mecénica. Ve-
locidades de conduccién nerviosa (VCN) dos dias después de su
ingreso: afeccion poliradiculoneuropatica motora de caracter
desmielinizante, mayor afeccion de extremidades inferiores, cambios
axonales secundarios incipientes. Evoluciona de manera favorable
con mejoria en la FR y muscular, egresada para manejo con terapia
fisica. Por cesarea a las 38 SDG por FUM se obtuvo producto hombre
con 2745 gy 46 cm, de 41 SDG por CAPURRO, APGAR 8/9. VCN
cinco meses después: prolongacién de latencias distales con cambios
leves de desmielinizacion.

pIscusION: Elmanejo médico del SGB asociado a embarazo supone
algunas modificaciones, no cambia en su totalidad. El tratamiento con
plasmaféresis e IGIV han tenido respuestas satisfactorias, pero esimpor-
tante el monitoreo tanto materno y del feto. Es controvertida la indicacion
de cesarea y algunos autores sdlo la recomiendan cuando existen datos
de insuficiencia respiratoria.
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EPILEPSIA Y ESCLEROSIS MULTIPLE:
PERSPECTIVA EN DOS HOSPITALES DE
SEGURIDAD SOCIAL

GARCIA SILVIA,2 GONZALEZ BUSTAMANTE DALIA,* NUNEZ OROZCO LILIA*
IMSS, ISSSTE.

INTRODUCCION: La Esclerosis Multiple (EM) es una enfermedad cré-
nica, desmielinizante que afecta el sistema nervioso central (SNC), carac-
terizada por destruccion selectiva de la mielina, mediada por procesos
inmunes, dando por resultado areas de desmielinizacion y eventual lesién
axonal. En los Ultimos afios se han logrado avances significativos en la
comprension del mecanismo del dafio, cuyo rasgo caracteristico es la
presencia de lesiones desmielinizantes, diseminadas en tiempo y espacio
que son visibles por resonancia magnética. Ciertos sintomas ocurren re-
gularmente a pesar del tratamiento con agentes moduladores de la enfer-
medad; sin embargo la epilepsia ha sido reportada también en estos
pacientes.

MATERIAL Y METODOS: Se realizd un estudio trasversal
observacional donde se incluyeron todos los pacientes con EM que
se atienden en la clinica de esclerosis multiple del CMN 20 de No-
viembre y el HGR 72 IMSS donde se determina la existencia de
epilepsia.
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RESULTADOS: Se incluyeron 200 pacientes con un rango de edad
que va de 15-58 afios donde predominé el sexo femenino, sélo entres
casos se encontro la coexistencia de epilepsia.

piscusioN: No es frecuente la presencia de epilepsia como manifes-
tacién o asociacion en la EM; en el estudio no se encontré alguna otra
causa para la presentacion de estas crisis.

CONCLUSION: Encontramos un bajo porcentaje de pacientes con la
coexistencia de ambas enfermedades los mecanismos por los cuales se
presentan no han sido esclarecidos adn, nuestros hallazgos son de
1.5% semejante a lo reportado en la literatura.
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ENFEMERDAD VASCULAR CEREBRAL
COMO PRIMERA MANIFESTACION DE
ARTERITIS DE TAKAYASU

HERRERA LEON N,! OROZCO PAREDES J,® LOPEZ RUIZ M,? ALFARO TAPIA C!

3 JEFE DEL SERVICIO DE NEUROLOGIA CLINICA. 2 MEDICO ADSCRITO SERVICIO DE
NEUROLOGIA.  MEDICOS RESIDENTES DE 3ER ANO DE NEUROLOGIA

HOSPITAL GENERAL DE MEXICO.

INTRODUCCION: La arteritis de Takayasu es una enfermedad
inflamatoria cronica, idiopatica, poco comn, que resulta en una panarteritis
de la aorta y sus grandes ramas, afecta mujeres jovenes en paises
asiaticos, India y México. La etiologia es desconocida, se sugiere una
causa autoinmune, fisiopatolégicamente hay incremento en la expresion
de selectina E, interleucina 4, 6 y 8 en células endoteliales adrticas. La
presentacion clinica se caracterizada por una fase aguda con sintomas
constitucionales seguido meses o afios después por una fase cronica,
enla cual los sintomas se relacionan a fibrosis u oclusion de los vasos.
La angiografia es el estandar de oro para el diagndstico. El tratamiento
de primera linea es con esteroides.

oBJETIVO: Describir una causa poco comun de enfermedad vascular
cerebral en paciente joven.

PRESENTACION DE CASO: Mujer de 19 afios de edad, con padeci-
miento de 15 dias de evolucidn, manifestado por cefalea hemicraneal
derecha, tipo pulsatil, sin irradiaciones, con intensidad 7/10 en EVA,
aumenta con maniobras de Valsalva, acompafiada de ndusea, dos ho-
ras posteriores de manera subita presenta disminucion de la fuerza de
las extremidades izquierdas, desviacion de la comisura labial a la dere-
chay dificultad para la articulacion del lenguaje. Ala exploracién general
hubo una diferencia> 10 mmHg en la presion arterial sistlica en brazos,
soplo carotideo hilateral, ausencia de pulso braquial derecho, paralisis
supranuclear del VIl nervio craneal izquierdo, plejia del miembro braquial
izquierdo, el pélvico ipsilateral fuerza 1/5 proximal y distal, hiperreflexia,
clonus izquierdo agotable y babinski ipsilateral. Evolucion favorable con
mejoria del déficit motor, se traté con bolos de metilprednisolona (3) y
continud con prednisona asociado a Metotrexate.

RESULTADOS: VSG 55mm/h, PCR, perfil inmunoldgico y panel viral
negativos. TAC craneo con imagen hipodensa en nicleo lenticular de-
recho, IRM craneo con infarto subagudo en territorio de la ACMD,
ecocardiograma normal, Ultrasonido (US) Doppler renal con hipotrofia
renal derecha, US Doppler carotideo y vertebral con proceso inflamato-

rio carotideo bilateral y oclusion total de ambas carétidas comunes, per-
meabilidad parcial de las arterias carétida externa e interna derechas y
de la carétida externaizquierda, angiotomografia de craneo con adelga-
zamiento e irregularidad de las arterias del poligono de Willis que
correlaciona con obstruccidn de 100% de la carétida primitiva y de la
carétida interna en los segmentos C1a C2.

CONCLUSION: La arteritis de Takayasu es una enfermedad de gran-
des vasos, con frecuencia diagnosticada en etapas tardias de la enfer-
medad, cuando el dafio vascular es irreversible, en este caso se diag-
nosticé con manifestaciones cerebrovasculares, que comprenden un
10-20%, la arteria intracraneal més afectada es la cerebral media, res-
ponden bien al tratamiento con esteroides hasta en un 60%.
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ESCLEROSIS MULTIPLE EN COEXISTENCIA
CON SINDROME ANTIFOSFOLIPIDOS.
REPORTE DE UN CASO

AVILA MIRLA, SUAREZ GUSTAVO,
HUTTON GEORGE, RIVERA OLMOS VICTOR M.
BAYLOR COLLEGE OF MEDICINE

INTRODUCCION: La esclerosis multiple (EM) es un padecimiento
inmunolégicamente mediado que afecta al sistema nervioso central (SNC).
Es mas comun en mujeres jévenes. La coexistencia con otros padeci-
mientos autoinmunes ha sido documentada. Reportamos el caso clinico
de un paciente en el cual se cumplen criterios para EM y sindrome
antifosfolipido (SAP).

MATERIAL Y METODO: Se trata de una paciente femenina de 49 afios
quien desarrollo un evento embolico cerebral alas dos semanas de posparto.
La resonancia magnética (RM) mostré infarto temporal derecho asi como
multiples lesiones hiperintensas en sustancia blanca. Fue diagnosticada con
Sindrome antifosfolipidos e inici6 anticoagulantes. RM de seguimiento no mos-
tr6 cambios significativos con el estudio inicial. Nueve meses después, presento
parestesias en miembros inferiores con varias semanas de duracién. RM de
médula espinal mostré lesiones hiperintensas cervicales y toracicas captantes
de contraste. Andlisis de liquido cefalorraquideo (LCR) mostr6 incrementoenel
indice de IgG, asf como mas de cinco bandas oligoclonales. Potenciales evoca-
dos visuales demuestran incremento en laamplitud y prolongacién de P100.
RM cerebral mostré infarto previo en regién temporal anterior y numerosas
pequefias lesiones periventriculares, hiperintensas en T2y FLAIR. Fue trata-
da con esteroides IV por cinco dias con recuperacion de sus sintomas'y se
inicié manejo con acetato de glatiramero.

RESULTADOS: La paciente contintia con sintomas neurol6gicos inter-
mitentes como dehilidad en ambas piernas, dolor neuropético y fatiga.
Se solicita una nueva RM medular donde se aprecia area hiperintensa
anivel C5 en secuencia T2 que no refuerza con contraste, asi como dos
lesiones toracicas bien definidas en T6 y T10. Su examen fisico muestra
agudeza visual 20/40 en ojo izquierdo y 20/25 en ojo derecho; el resto
de la exploracion fue normal.

DISCUsION: La EM ha sido mas frecuentemente asociada a lupus,
diabetes 1 y tiroiditis autoinmune. La coexistencia con SAP es poco
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frecuente. SAP se ha asociado a diferentes manifestaciones neurologicas
y puede clinicamente simular EM. La presencia bandas oligoclonales
e incremento del indice IgG en LCR sugiere fuertemente la posibili-
dad de enfermedad desmielinizante. La prevalencia del involucro de
médula espinal en SAP es de menos de 1% y es en cambio muy
frecuentemente afectada en la EM.

CONCLUSION: SAP puede ser dificil de diferenciar con EM recurrente
remitente; sin embargo estudios paraclinicos pueden ser Utiles para dis-
cernir entre estas dos entidades.
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COEXISTENCIA DE 2 SINDROMES
CLASICOS Y POCO FRECUENTES DE LA
NEUROLOGIA EN EL MISMO PACIENTE:
GRADENIGO Y RAMSAY-HUNT. A 100
ANOS DE SU DESCRIPCION INICIAL

PADILLA ARANDA HECTOR JAVIER,
VEGA BOADA F, ESTANOL VIDAL B, GARCIA RAMOS GS.
INCMNSZ

INTRODUCCION: Ambos sindromes fueron descritos en 1907, por
Giussepe Gradenigo y James Ramsay-Hunt. El primero caracterizado
por otitis media purulenta, dolor orbitario profundo (ganglio trigeminal) y
paresia del abducens, se considera una complicacién poco frecuente de
otitis media en la era de los antibiéticos y es secundario a extension del
proceso infeccioso hacia el apice petroso, especificamente en el canal de
Dorelo. El sindrome de Ramsay-Hunt, también llamado Herpes Zdster
oticus o del ganglio geniculado, se presenta en 12% de todas las para-
lisis faciales unilaterales y se caracteriza por pardlisis facial periférica,
hiperacusia, disgeusia, dolor profundo periauricular y erupcion vesicular
caracteristica en conducto auditivo externo (CAE), pabellon auricular,
membrana timpanica, paladar duro y cuello. Por lo general con un peor
pronostico que la paralisis de Bell.

oBJETIVO: Describir un caso en donde coexisten dos sindromes
neuroldgicos clasicos y poco frecuentes, ademas de una breve revision
de sufisiopatologia.

CcAso cLiNIco: Presentamos el caso de un hombre de 44 afios,
padecid varicela a los 6 afios sin complicaciones, hipertension arterial de
8 afios de evolucion, dislipidemia de 4 afios de diagnéstico. DM tipo 1
desde los 12 afios lo que condicion6 didlisis peritoneal por nefropatia. En
junio del 2005 es sometido a trasplante renal de donador vivo relacionado
y durante su hospitalizacion presenté multiples complicaciones infecciosas,
entre ellas otomastoiditis bilateral por pseudomonas aeruginosa
multirresistente + datos de osteomielitis petrosa porimagen, clinicamente
acompariada de paresia del VIl y Vlizquierdos. Se administraron antibiéticos
de amplio espectro y se realiz descompresion quirdrgica del facial con
mastoidectomia izquierdas con remision del cuadro infeccioso. En mayo
del 2007 acude a urgencias con cuadro de tres dias de evolucion con
febricula de 37.8 °C, dolor periauricular izquierdo quemante, recaida de
paralisis facial periférica ipsilateral y aparicion de vesiculas pruriginosas en
CAE, pabellén auricular y en distribucion del nervio auricular mayor

ipsilaterales. Se tratd con aciclovir intravenoso por 14 dias con remisién de
la erupcidn vesicular pero con poca mejoria de la paralisis facial.
DISCUSION. La aparicion de microorganismos resistentes a antibiéticos y
elaumento de pacientes coninmunosupresion, pueden conducir al resurgi-
miento del sindrome de Gradenigo. Por otra parte, en nuestro caso, la
inmunosupresion ademas de la cirugia descompresiva del facial, pudiera
explicar en parte la predisposicion a reactivar el virus de la varicela-zéster.
CONCLUSION: Las complicaciones de la osteomielitis de la base del
craneoy de la apicitis petrosa (meningitis, absceso intracraneal, trombo-
sis de senos venosos, etc.), hace necesario el tratamiento antibitico de
manera oportunay dirigido por cultivo. En osteomielitis, la desbridacion
quirtrgica agresiva es el tratamiento de eleccién.
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NEUROCISTICERCOSIS EXTRAMEDULAR
ESPINAL: FORMA LEPTOMENINGEA.
REPORTE DE CASO

ROMERO OCAMPO LILIANA, OCHOA SOLORZANO MARCO ANTONIO
INNNMVS

ANTECEDENTES Y OBJETIVOS: La neurocisticercosis por T. solium
es una de las enfermedades parasitarias mas comunes del SNC, mien-
tras que la forma intraespinal corresponde sélo de 1 a 5% de los casos.
La clasificacion patolégica incluye: 1) cisticercosis espinal primaria, tanto
como: a) infestacion espinal aislada o b) cisticercosis multifocal con infes-
tacién espinal, y 2) cisticercosis espinal secundaria, la cual puede ser
por a) extension espinal directa de una cisticercosis intracraneal masiva
0 b) paquimeningitis cervical con degeneracion medular acompafiada
de cisticercosis fosa posterior. La clasificacidn anatémica consiste de 1)
cisticercosis intramedular o 2) cisticercosis extramedular en a) forma
epidural o b) forma leptomeningea que es el caso que presentamos.
METODOS Y RESULTADOS: Se presenta caso de mujer de 60 afios,
residente del Edo. de Morelos, habitos higiénico-dietéticos deficientes,
dedicada a la crianza de cerdos. Padecimiento se inicié un afio previo a
su ingreso manifestado por dolor en miembros pélvicos, inespecifico,
diario, duraba 3-4 h, persistiendo con esta sintomatologia hasta dos
meses previo a su ingreso que se agrega paraparesia asociado a
disminucion de la sensibilidad y disfuncidn autondmica tanto esfinter rec-
tal y vesical. En el examen neuroldgico se encontrd paraparesia con
fuerza muscular 1/5 en miembros inferiores, 5/5 superiores, espastica,
con Babinski bilateral, y datos de liberacién medular; sensibilidad ausen-
te entodas las modalidades desde T10 en sentido caudal. Se protocolizé
como sindrome medular transverso completo, LCR citoquimico y citoldgico
normal; IRM columna cervical, toracica y lumbar, mostré en médula
toracica imagenes quisticas intradurales, extramedulares, septadas, re-
dondas, con compresion ventral medular, hipointensas en T1 e
hiperintensas en T2, sugerentes de cisticercosis, sin evidencia sistémica
ni cerebral. Se realiz6 laminotomia de T4 y T5, y confirmacion
histopatoldgico de las lesiones, encontrando cisticerco quistico con esclex.
Se inici6 tratamiento con albendazol, con leve mejoria del sindrome
medular, continuando aun con rehabilitacion fisica.
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coNcLUsION: Dentro de las formas anatémicas espinales de la cisti-
cercosis, la forma intradual o leptomeningea es la mas comdn. En esta
paciente se inicié tratamiento una vez el diagndstico sugerente por RM,
sin embargo, quiza el prondstico funcional de la misma es debido quiza
avarios factores: a) compresidén mecanica por los quistes, b) cambios
inflamatorios y edema medular o ¢) gliosis asociada a vasculopatia. La
cirugia puede eliminar solo el elemento compresivo y ésta debe ser
realizada antes de que los cambios medulares tomen lugar, quiza esto
también haya sido un factor mas agravante para la paciente en relacién
con el pronostico funcional, ya que tuvo mejoria en cuanto a disminucion
de las lesiones, pero el dafio medular por todos los factores previamente
comentados ya estaba establecido.
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DISCINECIA SECUNDARIA A LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO Y SINDROME
DE ANTICUERPOS ANTIFOSFOLIPIDOS.
REPORTE DE UN CASO

FLORES J, PEREZ A, ZERMERO F
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

INTRODUCCION: Considerar que las manifestaciones del Lupus Eritemato-
sosistémico (LES) son muy variadas, y van desde mielitis transversa, demen-
Cia, Crisis convulsivas y trastomos psiquiatricos, sin embargo, los movimientos
anormales como la corea pueden ser la (inica manifestacion neurolégica de los
pacientes con Lupus Eritematoso sistémico hasta en 22% de los casos. Se
pueden asociar a anticuerpos antineuronales o vasculopatia por lupus.
OBJETIVO: Presentacion del caso una mujer de 34 afios de edad, con
el antecedente de 1 aborto, que inicié su padecimiento actual en 1998,
debutando con un cuadro de depresion, y movimientos anormales muy
llamativos (sindrome cerebeloso y corea) al inicio sin lesiones en la
Resonancia Magnética sélo leve pérdida de volumen cerebeloso, pos-
teriormente resultados de anticuerpos anti DNA positivos en 176 U/mL,
factor Reumatoideo en 8020 Ul/mL, IgM antifosfolipidos en 17.3 U.MPL,
y finalmente ulterior aparicion de artritis y eritema malar.

RESULTADOS: Se muestran imagenes de resonancia magnética, biopsia
muscular, y video con movimientos coreiformes, concluyendo el diagnéstico
de Lupus Eritematoso Sistémico y Sindrome de Anticuerpos Antifosfolipidos.
CONCLUSIONES: Presentacién de un caso poco comun, mostrar las
imagenes de radiologia asi como de biopsia muscular, video de movi-
mientos anormales. Considerar que las enfermedades de tipo autoinmune
no siempre cumplen al principio con todos los criterios para poderlas
clasificar, sin embargo presentan manifestaciones que requieren diag-
nastico y tratamiento tempranos.
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ENFERMEDAD VASCULAR CEREBRAL
Y SINDROME DE TROUSSEAU.
MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS
DE CANCER SISTEMICO

ALFARO TAPIA CE,' LOPEZ RUIZ M,2 PLAYAS PEREZ G2

HERRERA LEON NI,' MIRELES GARZA M?

! MEDICO RESIDENTE DE TERCER ARO DE NEUROLOGIA DEL HOSPITAL GENERAL DE
MEXICO (HGM). 2 MEDICO ADSCRITO AL SERVICIO DE NEUROLOGIA DEL HGM.
3 MEDICO RESIDENTE DE SEGUNDO ANO DE NEUROLOGIA DEL HGM.

INTRODUCCION. La enfermedad vascular cerebral es una complica-
cién neuroldgica de cancer frecuente. Los mecanismos de isquemia son
aterosclerosis, endocarditis trombdtica no bacteriana, coagulacion
intravascular diseminada, embolismo tumoral y la trombosis de los senos
venosos cerebrales. El cncer de pulmony las neoplasias de cabezay
cuellos son las méas asociadas a infarto cerebral. La hemorragia
subaracnoidea es rara. La trombosis asociada a cancer sistémico puede
manifestarse como episodios recurrentes y espontaneos de trombosis
venosa, embolismo arterial asociados a endocarditis trombgtica no
bacteriana 0 ambos, como parte de un sindrome paraneoplasico cono-
cido como Sindrome de Trousseau o Trombosis migratoria.
OBJETIVO: Presentar un caso clinico que represente algunas de las
complicaciones neuroldgicas del cancer sistémico menos frecuentes:
Trombosis migratoria.

METODOS Y RESULTADOS: Caso Clinico: Hombre de 37 afios con
antecedente de tabaquismo y trombosis venosa de miembro toracico
que ademas cursé con infartos cerebrales isquémicos miltiples, trombo-
sis arterial de miembros inferiores, datos compatibles con hemorragia
pulmonar, progresion a falla organica mdltiple y muerte. La autopsia
reportd Carcinoma bronquio-alveolar de tipo no mucinoso con metasta-
sis en ganglios linfaticos regionales y peripancreaticos, pancreas,
suprarrenales y tiroides. Endocarditis trombética no bacteriana con
infartos hemorragicos isquémicos en cerebro, pulmones, rifién, bazo y
pared anterior de ventriculo izquierdo. Pancreatitis aguda necrosante
focal, colitis isquémica focal y enfermedad diverticular.

DISCUSION: La trombosis arterial espontanea como variante de este
sindrome es rara, puede presentarse como infarto cerebral agudo, in-
farto al miocardio o como empeoramiento de una enfermedad arterial
cardiaca o periférica preexistente. Algunas moléculas participan en la
patogénesis entre ellas IL-6, IL-1By TNF-a, factores procoagulantes y
tisulares. El tratamiento consiste en eliminar la causa tumoral o heparina
con resultados insatisfactorios.

CONCLUSION: Los canceres mas frecuentemente asociados al sin-
drome de Trousseau son pulmon, pancreas y tracto gastrointestinal; y
hasta 15% tiene un cancer oculto. La asociacion de este sindrome con
carcinomas productores de mucina sugiere que la mucina acttia como
desencadenante de forma aun desconocida. La trombosis arterial es-
pontanea como variante del sindrome es rara, puede presentarse como
infarto cerebral agudo, infarto al miocardio 0 como empeoramiento de
una enfermedad arterial cardiaca o periférica preexistente.

58
ACTIVIDAD ELECTRODECREMENTAL
EN EPILEPSIA

GUERRA GARCIA DIANA GABRIELA,
PEREZ RAMIREZ JOSE MARIEL, CASTELLANOS GONZALEZ ABRIL
DEPARTAMENTO DE ELECTROENCEFALOGRAFIA. HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO
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INTRODUCCION: Definida por Jasper y Kershman como actividad rapi-
da de hajo voltaje, que incrementa en voltaje y disminuye en frecuenciay
evoluciona a puntas u ondas ritmicas (1943). Comun en Sindrome de
West, crisis atonicas y tonicas en Sindrome de Lennox-Gastaut. Similar al
trazo alternante en suefio quieto y a patrén de brote-supresion en hipoxia,
sugiere excesiva descarga neuronal subcortical y desregulacion cértico-
subcortical, por incremento de serotonina y disminucién de acetilcolinaen
tallo. Asociado a disgenesias cerebrales y Sindrome de Aicardi, Ohtahara,
West, Lennox Gastaut, Encefalopatia mioclénica temprana.

MATERIAL Y METODOS: Estudio observacional, descriptivo. Inclu-
y0 14 pacientes del Hospital Infantil de México, con epilepsia refractaria,
con eventos ictales asociados a AED, definida como patrén caracteriza-
do por actividad rapida de bajo voltaje, de menos de 25 UV y frecuencia
mayor de 15 Hz o0 aplanamiento difuso sin actividad rapida.
RESULTADOS: 43% hombres, 57% mujeres, preescolares 21%, es-
colares 7%, neonatos 21%, lactantes 51%; etiologia: 47% hipoxia
neonatal, 23% displasias corticales, 15% criptogénica, 15% otras.
Grafoelementos epilépticos: 43% polipunta-onda lenta, 29% ondas len-
tas ritmicas, 21% polipuntas, 7% punta onda lenta; actividad epiléptica
generalizada 47%, multifocal 15%, focal hemisferio derecho 15%, he-
misferio izquierdo: 23%. Crisis asociadas: tonicas generalizadas + par-
ciales complejas: ocho pacientes; espasmos infantiles + parciales com-
plejas: cinco; tonicas generalizadas + mioclénicas: 1.
CONCLUSIONES: Predominio en hombres, siendo los lactantes mas
susceptibles. Etiologia mas frecuente: hipoxia perinatal. La combinacién
de crisis motoras, eventos no convulsivos y AED son heraldicas de
epilepsia refractaria. AED no es exclusiva de eventos ténicos o de es-
pasmos infantiles.

59

“SIGNO DE LA CRUZ DEL PAN DE
CUARESMA” O “SIGNO DE LA CRUZ”
EN ATAXIA CEREBELOSA Y ATROFIA DE
MULTIPLES SISTEMAS

DIEZ-PRIEGO VALERIA, CHIQUETE ERWIN,
ALVAREZ-PALAZUELOS LE, RUIZ-SANDOVAL JL
HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA “FRAY ANTONIO ALCALDE”

INTRODUCCION: El “signo de la cruz del pan de cuaresma” o “signo
delacruz” (del inglés: “hot cross bun”), es un signo radiolégico altamen-
te especifico para la atrofia de multiples sistemas (AMS) y se cree es
debido a la pérdida de las neuronas pontinas y fibras mielinicas
transversas pontocerebelosas con preservacion de los tractos
corticoespinales.

OBJETIVOS: Llamar la atencién acerca de este signo en dos enferme-
dades neurodegenerativas.

REPORTE DE CAsos: Caso 1. AMS-cerebelosa: Mujer de 38
afios de edad con espasticidad progresiva, ataxia cerebelosa de 10
afios de evolucion y confinamiento a cama reciente. Se ingreso por
crisis convulsivas generalizadas en dos ocasiones. La resonancia
magnética (IRM) demostro atrofia global y el “hot cross bun sign”,

ademas de quistes aracnoideos en ambas fosas temporales medias.
Caso 2. Ataxia cerebelosa: Mujer de 40 afios de edad con sindrome
pancerebeloso esporadico de 12 afios de evolucidn sin otras altera-
ciones. La IRM mostro atrofia pontocerebelosa y el “hot cross bun
sign”.

DISCUSION: El signo del “hot cross bun” consiste en una sefial
hiperintensa en el T2 de la IRM en forma de cruz en la base del
puente. En la AMS se reporta hasta en 63% de los pacientes, sin
embargo, no es patognomaénico de esta condicion, ya que ha sido
descrito también como en nuestro segundo caso en ataxia cerebelosa
y en un paciente con presunta vasculitis. La presencia de quistes
aracnoideos no es una asociacién previamente descrita con ambas
enfermedades.

coNcLuslioNEs: El diagnéstico de muchas enfermedades
neurodegenerativas requiere de estudios moleculares o histopatoldgicos
no accesibles en la mayoria de los casos, siendo relevante la informa-
cion ofrecida por los estudios radiolégicos actuales como la IRM.

60
PRESENCIA DE DEPRESION EN EL CURSO
DE LA ENFERMEDAD DE PARKINSON (EP)

PEDROSO IBANEZ IVONNE, BRINGAS VEGA MARIA LUISA
CIREN

INTRODUCCION: Durante la evolucion clinica de la EP, es frecuente
la depresion (60-80%), constituyendo uno de los sintomas que deterio-
rala calidad de vida de los pacientes. Se manifiesta antes, incluso, que
los sintomas motores en muchos casos.

OBJETIVO: Intentamos caracterizar la depresion en pacientes con EP,
los factores desencadenantes, la repercusion sobre la calidad de vida y
métodos de abordaje.

MATERIAL Y METODOS: Se estudié un grupo de 60 pacientes de
consulta en el periodo entre febrero de 2006-2007. Se consider? el
grado de depresion segun la Escala de Hamilton, edad, sexo, estadio
evolutivo, medicacion antiparkinsoniana y antidepresivos, complicacio-
nes motoras y psiquicas de la enfermedad. Estos datos fueron recogidos
en una hoja de trabajo en Excel, se analizaron estadisticamente y los
resultados se exponen en tablas y graficos.

RESULTADOS: La depresion estuvo presente en 86% de la muestra,
predominando en los estadios complicados de la enfermedad, se asocia
con mayor frecuencia al sexo femenino (67%), el grupo etareo de 55 a
65 afios, altas dosis de levodopa y de discapacidad. La mejor respuesta
al tratamiento se logré con el control de los sintomas parkinsonianos
combinado con los antidepresivos.

DISCUSION: Los autores citados coinciden con nuestros planteamien-
tos basicamente, aunque algunos difieren en la manera de presentacion
y de abordaje.

CONCLUSIONES: La depresion es muy frecuente en los pacien-
tes con EP, interfiere con la calidad de vida y el tratamiento de las
fluctuaciones motoras asociado al uso de antidepresivos es el mas
efectivo.
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61

ESCLEROSIS MULTIPLE

CON PRESENTACION
RADIOLOGICA PSEUDOTUMORAL.
REPORTE DE CUATRO CASOS

ALARCON AVILES TOMAS, ARRIAGA R. JUAN JOSE, SAURI S. SERGIO, NUNEZ O.
LILIA
CENTRO MEDICO NACIONAL 20 DE NOVIEMBRE ISSSTE

INTRODUCCION: La imagen por resonancia magnética (IRM) es
fundamental en el diagnostico, tratamiento y seguimiento de las lesio-
nes, con una sensibilidad de 95% para la identificacién de las mis-
mas. Las lesiones tienen caracteristicas distintivas (Paty, et al), sin
embargo un pequefio porcentaje no cumple estos criterios, presen-
tando caracteristicas diferentes, inespecificas y con aspecto
pseudotumoral.

oBJETIVO: Importancia del método (IRM) para el diagndstico de
EM con presentacion pseudotumoral. Determinar tasas de inciden-
ciay porcentajes de EM con caracteristicas pseudotumorales en la
IRM.

METODOS: ES trasversal abierto donde se incluyen aquellos pacientes
con criterios clinicos para EM definidos segtin McDonald; como hallazgo
destaco la RMN con lesiones, realizo un estudio pseudotumorales en
cuatro de los pacientes diagnosticados con E. Mdltiple ingresados al
servicio de Neurologia del CMN 20 de Noviembre de marzo de 2005 a
marzo de 2007.

RESULTADOS: Nuestra clinica de Esclerosis Mlltiple consta de 174
pacientes diagnosticados con EM; de estos, cuatro pacientes (0.4%)
casos se presentaron como forma pseudotumoral, apoyado en 100%
de los casos con imagen de RM de encéfalo. Dentro de los cuales
fueron dos hombres y dos mujeres, con un radio h-m 1:1, un rango de
edad de 19-48 afios las manifestaciones clinicas mas comunes fueron:
neuritis dptica 2 (50%), S. piramidal 4 (100), S. Cerebeloso 2 (50%),
Alt. Psiquiatritas 1 (25%). EI 50% de los pacientes permanece en la
variedad recurrente remitente, y el otro 50% secundariamente pro-
gresiva.

DISCUSION Y CONCLUSIONES: Se logrd determinar cuatro
casos en los cuales las caracteristicas de las lesiones desmielinizantes
no cumplian criterios radiolégicos de EM, lo cual puede llevar a mal
diagnosticar como lesiones neoplasicas, granulomatosas, infeccio-
sas, quisticas, mielinolisis, leucodistrofia, encefalomielitis aguda, etc.
Se determind que los pacientes que presentan formas
pseudotumorales de lesiones desmielinizantes tuvieron una mayor
morbilidad ya que aparentemente existe una progresién evidencia-
da por un puntaje EDSS mas de un punto en un afio, ademas de que
la severidad de los sintomas es mayor. Es importante considerar esta
posibilidad en aquellos casos de evolucion monofasica para no caer
en errores. Nuestros resultados son similares a los reportados en
series previas como las de Lacour, Guisado y Zambrano y Gonzélez-
Delgado, lo cual nos obliga a estar alerta en caso de encontrar
lesiones de este tipo.

63
RELACION ENTRE

CRISIS FEBRILES Y DEFICIENCIA

DE IGA SERICA EN PACIENTES DE
CONSULTA EXTERNA DE PEDIATRIA DEL
HOSPITAL GENERAL DE MEXICO

JIMENEZ JIMENEZ JOSE RAMON,' SAINOS RAMIREZ CLAUDIA ALEJANDRA,
CASTELLANOS REYES KAROL.

ANTECEDENTES: L0S griegos ya las reconocian, es hasta 1980 en
que se clasificd como una entidad separada de los demas tipos de crisis
epilépticas. Es una patologia poco frecuente.

oBJETIVO: Determinar la relacion entre crisis febriles y deficiencia de
IgA, incidencia de crisis febriles, relacion por géneros, foco infeccioso
principal y temperatura durante la crisis.

MATERIAL Y METODO: Pacientes de consulta externa pediatrica en
quienes se detectaron crisis febriles con determinacién de
inmunoglobulinas.

RESULTADOS: El estudio demostrd una incidencia de 0.003 ca-
sos nuevos. El mayor nimero de casos lo presentan los pacientes
de dos afios de edad 27%, en tanto que 7% correspondi6 a meno-
res de un afio. Durante el seguimiento no fue posible determinar la
presencia de déficit transitorio selectivo de IgA en nuestra pobla-
cién 13.3% de los pacientes mostraron niveles séricos normales
de inmunoglobulinas; 77% de los casos lo presento el sexo mas-
culino; 63.3% de los pacientes presentd temperaturas mayores de
39 grados; 36.7% presentaron crisis con temperaturas de 38 gra-
dos centigrados. Las infecciones respiratorias ocuparon la princi-
pal causa de fiebre, 60% de los casos presentaron crisis febriles
simples, en tanto que 40% presenté complejas, 60% de los pa-
cientes mantuvo controles de EEG normal simples, en tanto que
40% presentd complejas, 60% de los pacientes mantuvo controles
de EEG normal.

coNcLUsIoNEs: El déficit de IgA predispone a la aparicidn de infec-
ciones tanto de vias respiratorias como digestivas y a su vez al desarro-
llo de fiebre y crisis febriles en los pacientes susceptibles, independien-
temente de la patologia neuroldgica previa. Los grados de fiebre parecen
ser un desencadenante importante en la aparicion de las crisis febriles
en los nifios susceptibles. No existe relacion entre los grados centigra-
dosy el tipo de crisis febril presentada. Las crisis febriles son més fre-
cuentes en el sexo masculino.
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SINDROME DE KLUVER-BUCY

COMO MANIFESTACION DE METASTASIS
TEMPORALES BILATERALES DE
MEDULOBLASTOMA.

REPORTE DE UN CASO

SOTO-CABRERA GE, MARQUEZ JM.
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA.
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INTRODUCCION: Kliver y Bucy describieron cambios conductuales
en monos después de lobectomia temporal bilateral. El primer caso de
Sindrome de Kluver-Bucy (SKB) en humanos se public en 1947. Des-
crito tipicamente por dafio a la amigdala bilateral, aunque puede ser por
dafio al l6bulo frontal, lesiones aisladas del diencéfalo, dafio a las vias de
conexion entre el tAlamo dorsomedial, corteza prefrontal y otras estruc-
turas limbicas. Los sintomas méas importantes del SKB en humanos son
agnosia visual, placidez, embotamiento afectivo, hipersexualidad,
hipermetamorfopsia, hiperoralidad y bulimia. Se han descrito multiples
causas. Se requieren tres sintomas de los mencionados previamente
para hacer el diagnéstico de SKB.

OBJETIVO: Reportar un paciente con SKB por metastasis bitemporales
de meduloblastoma.

METODOS: Reporte de casos. Reportamos el caso del paciente, modo
de presentacion, sintomatologia que cumple criterios para SKB, evolu-
cién y seguimiento.

RESULTADOS: Masculino de 33 afios, con diagnostico de
meduloblastoma, tratado con cirugia, radioterapia y quimioterapia, se
presentd 4 afios después con SKB y se diagnosticaron metastasis
hitemporales de meduloblastoma desmoplasico, se le resecaron y nue-
vamente recibié radiocirugia. En el seguimiento, asintomatico y con remi-
sion del SKB después del tratamiento quirtirgico y médico.
DIScusION: El SKB es una manifestacion rara de lesiones tumorales,
s6lo hay dos casos reportados en la literatura, uno con oligodendroglioma
temporal bilateral y otro con quiste aracnoideo bitemporal.
coNcLUsIONES: Nuestro reporte es de un paciente con metastasis
hitemporal de meduloblastoma confirmado histolégicamente que se ma-
nifestdé como SKB. Es el primer caso reportado en |a literatura a nivel
mundial.

65
SINDROME DE
BOUCHER-NEUHAUSER:
REPORTE DE CASO Y REVISION
DE LA LITERATURA

ARRAMBIDE GARCIA GEORGINA, MORENO AVELLAN ALVARO JOSE, MARQUEZ
ROMERO JUAN MANUEL, LEYVA RENDON ADOLFO
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

INTRODUCCION: El Sindrome de Boucher-Neuhauser (SBN) se cons-
tituye por: ataxia cerebelosa, distrofia retiniana e hipogonadismo
hipogonadotréfico. La imagen por resonancia magnética (IRM) demuestra
atrofia cerebelosa e involucro de sustancia blanca.

oBJETIVO: llustrar los hallazgos clinicos y de imagen que llevaron al
diagndstico del SBN.

METODO: Estudio descriptivo, reporte de caso.

RESULTADOS: Hombre de 28 afios. Ocho afios con alteraciones pro-
gresivas de lamarcha, caidas frecuentesy disartria. Alingreso, ausencia
de caracteres sexuales secundarios, sindrome piramidal bilateral, sindro-
me pancerebeloso y sindrome polineuropatico. Laboratorio: testosterona,
hormona luteinizante y hormona foliculoestimulante bajas sin respuesta a

estimulacién con hormona liberadora de gonadotropinas. Liquido
cefalorraquideo normal. IRM: lesiones difusas periventriculares, pontinas
y medulares hiperintensas en T2; siringomielia y atrofia cerebelosa. Velo-
cidades de conduccion nerviosa: polineuropatia axonal de predominio
motor; potenciales evocados multimodales anormales. Examen
otorrinolaringoldgico: hipoacusia sensorial. Evaluacion neurooftalmoldgica:
distrofia retiniana confirmada por electroretinograma. Cariotipo normal. No
se demostraron alteraciones genéticas. Durante el seguimiento ha recibi-
do tratamiento sintomatico y los sintomas se han mantenido estables.
DIscusION: EI SBN representa una enfermedad autosémica recesiva,
aunque también se ha postulado un origen mitocondrial. La edad de inicio
es entre los 10 y 20 afios de edad. Los pacientes presentan ataxia
cerebelosa, distrofia retiniana e hipogonadismo hipogonadotréfico. Tam-
hién pueden asociarse neuropatia, hipoacusia neurosensorial o deterioro
cognitivo. En IRM se encuentra evidencia de atrofia cerebelosa y de
lesiones desmielinizantes. Los nicleos basales pueden estar afectados.
CONCLUSIONES: En pacientes estudiados por ataxia
espinocerebelosa, se debe considerar el diagnéstico de SBN si se pre-
sentan con la triada previamente descrita.

66

MIELINOLISIS PONTINA Y EXTRAPONTINA
(SINDROME DE DESMIELINIZACION
OSMOTICA). REPORTE DE DOS CASOS Y
REVISION DE LA LITERATURA

RODRIGUEZ DE LA ROSA RICARDO PAUL, BRAVO ARMENTA ERANDI, MENDOZA
BERNAL JAIME, GONZALEZ MUNOZ ALEJANDRO
HOSPITAL JUAREZ DE MEXICO

INTRODUCCION: La mielindlisis pontina y extrapontina se refiere a
zonas desmielinizantes no imflamatorias de distintas zonas del encéfalo
secundarias en la mayoria de las veces a una correccion rapida o
excesiva de la hiponatremia. El factor fisiopatolégico de maxima impor-
tancia es la aparicion de hiperosmolaridad. La mitad de los casos corres-
ponden a enfermedades sistémicas (quemaduras, transplantes de ri-
fién, etc.), mientras que el resto se presenta en sujetos alcohdlicos.
PRESENTACION DE LOS CAsos: Caso 1: Femenino de 48 afios
de edad con antecedente de abuso de diuréticos por tiempo no especi-
ficado. Ingresa por estado confusional, crisis convulsivas tonico clénicas
generalizadas y desequilibrio hidroelectrolitico (hiponatremia [Na+ 117
mEg/L], hipokaliemia [K+ 1.7 mEq/L], hipocloremia [CI- 74 mEg/L] e
hipocalcemia). Ameritd intubacion orotraqueal. Posterior al retiro de se-
dacion, la paciente evoluciond con incapacidad para deglutir, cuadriplejia
y Babinski bilateral. Caso 2; Femenino de 45 afios de edad con antece-
dente de emesis de etiologia no determinada durante 3 meses con una
frecuencia de 3-4 por dia con pérdida de 11 kilogramos de peso. Cede
espontaneamente 1.5 meses previos a su ingreso. Asu llegada con Na+
de 112 mEg/L. A la exploracion fisica con piramidalismo bilateral y
cuadriparesia rapidamente progresiva.

RESULTADOS: Laresonanciamagnética demostrd en ambos pacientes zo-
nas desmielinizantes en puentey en el (itimo caso, extension a bulbo raquideo.
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DISCUSION: Se discute la fisiopatologia y manejo de esta interesante
patologia.

coNcLUsIONES: A pesar del manejo cuidadoso del paciente con
desequilibrio hidroelectrolitico, la desmielinizacidén osmética contindia apa-
reciendo en todo el mundo y sigue constituyendo un reto su manejo.

67

PAQUIMENINGITIS CON

HIGROMAS BILATERAL EN PACIENTE
CON LINFOMA: REPORTE DE CASO
Y REVISION DE LA LITERATURA

GABRIEL POSADAS ZUNIGA, RODRIGUEZ RODRIGUEZ JERONIMO,
GONZALEZ MARQUEZ JORGE, GUERRA GALICIA CARLOS M
SECRETARIA DE SALUD, HOSPITAL CENTRAL “DR. IMP”

INTRODUCCION: La paquimeningitis es un trastorno debido a un
engrosamiento local o difuso de la duramadre. Se ha encontrado aso-
ciada a trauma, infecciones (sfilis, tuberculosis, Lyme), enfermedades
sistémicas (granulomatosis de Wegener, artritis reumatoide, sarcoidosis),
enfermedades malignas (carcinomas y mielo-linfoproliferativos) e
idiopatica. Se manifiesta con sindrome de craneo hipertensivo y afeccion
de nervios craneales.

OBJETIVO: exponer un caso clinico con presentacion inusual de linfoma
y su revision.

METODOS: Caso: Masculino de 51 afios, antecedente de homosexua-
lidad. Inici6 su padecimiento 2 meses antes de su ingreso con polimio-
artralgias multitratado por mes y medio sin mejoria, se agrega cefalea,
desorientacion y fiebre, pero ante mayor deterioro del alerta se realiza
TAC con engrosamiento meningeo e higromas bilaterales, por lo que se
somete a drenaje y biopsia de dura con mejoria parcial. LCR, cultivos y
VIH negativos. Se encuentra masa pancreatica y se biopsia, resultando
al igual que meninges linfoma No Hodgkin de células medianas
inmunofenotipo B, pero posterior a nuevo deterioro neurolégico presen-
td paro cardiorrespiratorio irreversible a maniobras. Se realizd bisque-
daen MEDLINE de 1966-2007 como paquimeningitis, linfoma e higroma.
RESULTADOS: Se encontraron 82 articulos en inglés ya sea con resu-
men o articulo completo, pero ninguno informd higromas como presenta-
cién de paquimeningitis, s6lo un caso de leucemia con higromas. La inci-
dencia de paquimeningitis en pacientes con linfoma de SNC es de 5-7%.
DISCUSION Y CONCLUSIONES; Higromas bilateral es una presen-
tacion inusual de paquimeningitis y mucho menos de linfoma, por lo que
ante higromas espontaneos en inmunocompetentes debera considerar-
se este diagndstico como diferenciall.

68

SINDROME DEMENCIAL EN JOVEN
SECUNDARIO A CEROIDOLIPOFUSCINOSIS.
REPORTE DE UN CASO

SILVIA PATRICIA GONZALEZ CARMONA, CALLEJA J, FLORES J, VEGA R
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

INTRODUCCION: La enfermedad de “Batten”, que es el tipo juvenil de
ceroidolipofuscinosis, con patrén de herencia autosdmico recesivo, ca-
talogada también dentro de los desdrdenes lisosomales, es una enfer-
medad progresiva neurodegenerativa en la infancia temprana caracte-
rizada por acimulo de material autofluorescente.

OBJETIVO; Presentacion del caso una mujer de 17 afios de edad, con
antecedente de consanguinidad entre los padres, que presenta altera-
ciones visuales, alteracion del lenguaje, epilepsia caracterizada por cri-
sis convulsivas tonico clonicas generalizadas o crisis parciales comple-
jasy finalmente mioclonias y regresion mental, asi como déficit motor,
cuadro clinico compatible con ceroidolipofuscinosis juvenil (CLN3).
RESULTADOS: Se muestran imagenes de la resonancia magnética, en
donde existe gran atrofia corticosubcortical, asi como de las laminillas de
la biopsia cerebral en donde se encuentra el material de acimulo, la
lipofuscina, asi como la gran pérdida neuronal.

DISCUSION: Laimportancia del diagnéstico de estas entidades, sobre
todo con valor prondstico, pues lleva los pacientes a la muerte prematu-
ra, edades entre los 16 y 35 afios, asi como el consejo genético a los
padres.

CONCLUSIONES: La lipofuscinosis neuronal es una enfermedad rara,
autosdmica recesiva, dentro de las enfermedades neurodegenerativas,
la clasificacion estd basada en la edad de inicio, caracteristicas clinicas,
biopsia y el subtipo genético.

69

ENCEFALOPATIA MIOCLONICA ]
TEMPRANA POR ACIDEMIA PROPIONICA.
PRESENTACION DE UN CASO

FUENTES FUENTES GRISELDA, GARFIAS RAU CARLOS YAIR,
PEREZ ROA VERONICA OFELIA, GARCIA RAMOS JEANNIE, GARZA MORALES SAUL

ANTECEDENTES: La encefalopatia mioclonica temprana es una enti-
dad rara y fatal que se presenta en los primeros dias de vida, cursa con
mioclonias fragmentarias y masivas, crisis parciales 0 espasmos tonicos.
Su etiologia mas frecuente son los errores innatos del metabolismo.

CcAsO cLiNIco: Masculino de 6 dias de vida, padres no consangui-
neos, con hipoactividad, succidn débil e ictericia, tratado como sepsis
neonatal en Querétaro. Referido a los 20 dias por trombocitopenia y
movimientos clénicos de miembros superiores. A la exploracion:
somnoliento, normocéfalo, hipotonia, clonus agotable y mioclonias frag-
mentarias, plaquetas 59,000, leucacitos 3,000, cetonuria, amonio 552
mmol/L, glucosa 118. Alos 25 dias de vida con amonio de 1332 mmol/L
ameritando dialisis. VideoEEG ictal con paroxismos generalizados de
puntas y ondas agudas de alto voltaje que coincide con eventos
mioclénicos ademas de eventos clonicos en extremidades superiores de
predominio derecho que correlaciona con brotes paroxisticos de ondas
lentas ritmicas de 3 Hz de 4 segundos de duracién. Tamiz metabdlico y
acidos organicos urinarios compatibles con acidemia propiénica. Reso-
nancia magnética sin alteraciones. Egresado a los dos meses con biotina,
carnitina, benzoato de sodio, fenobarhital, clonazepamy férmula baja en
proteinas. Actualmente con seguimiento visual, balbuceo y sostén ceflico.
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DISCUSION: La acidemia propionica, causada por déficit de propionil-
CoA-carboxilasa que participa en el metabolismo de aminoacidos es
causa de encefalopatia miocldnica temprana manifestada por vémitos,
hipotonia, letargia, movimientos andmalos, alteraciones hepaticas y
acidosis metabdlica. El tratamiento consiste en corregir la acidemia e
hiperamonemia, limitar el catabolismo, bajo aporte proteico y administra-
cion de carnitina y biotina. En el caso de nuestro paciente la sospecha
clinica, el andlisis e identificacion de metabolitos acumulados hicieron el
diagnéstico; sin embargo queda pendiente confirmar el defecto de activi-
dad enzimatica y estudio de la mutacion.

CONCLUSION: La encefalopatia mioclonica temprana es una conste-
lacion de crisis clinicas caracterizadas por mioclonus fragmentario,
erratico, crisis parciales motoras y espasmos infantiles que obliga a
sospechar de un error innato del metabolismo, como en el caso que se
presenta.
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INCONTINENCIA PIGMENTARIA
ACRONICA CON CRISIS EPILEPTICAS Y
HEMIMEGALENCEFALIA.

REPORTE DE UN CASO

ALARCON AVILES TOMAS, ARRIAGA RAMIREZ JUAN JOSE,
PLASCENCIA ALVAREZ NOEL, NUNEZ OROZCO LILIA
CENTRO MEDICO NACIONAL 20 DE NOVIEMBRE ISSSTE

RESUMEN: La incontinencia pigmentaria acronica también llama-
da Hipomelanosis de Ito, es una enfermedad muy rara, de heren-
cia autosémica dominante, que esta catalogada dentro del grupo
de patologias conocidas como sindromes neurocutaneos, con edad
de inicio variable. Se caracteriza por presentar patrones de
despigmentacion en segmentos o “parches” distribuidos en toda la
piel, ademas de cabello gris y quebradizo. Otros signos y sintomas
asociados a esta patologia son hiper o hipotrofia facial, atrofia 6p-
tica, microftalmos y otras anomalias oculares; macrocefalia,
cifoescoliosis y anomalias esqueléticas, anhidrosis, estrabismo,
coloboma. Neuroldgicamente puede presentar macrocefalia,
ventriculomegalia, crisis epilépticas, retraso psicomotor. Hay dos
formas de presentacion:

1) Con afectacion dérmica exclusivamente, 0
2) Con afeccidn dérmica y sistémica conjuntamente, principalmente
neuropsiquiatricas.

Se presenta este caso como demostracion de una de las clases de
Hipomelanosis de Ito.

CAsO cLiNIco: Paciente de sexo masculino de 19 afios de edad
que presenta desde el afio de edad manchas hipocrémicas en troncoy
espalda, ademas de alteraciones de la marcha, se descarta problema
ortopédico y es derivado a neurdlogo el cual le dijo que tenia PCI.
Presenta llanto facil, irritabilidad y mala adaptacién en la escuela. Alos 8
afios aparecen crisis tonico clénico generalizadas de un minuto de dura-

cion con confusion posictal de una hora, frecuencia de cuatro al dia, se
controla con CBZ y LTG; presenta ademas retraso psicomotor. Se rea-
liza IRM de craneo donde se evidencia hemimegalencefalia con paquigiria
izquierda.

DISCUSION: La incontinencia pigmentaria acrémica, es un pade-
cimiento poco comdn que se presenta con lesiones dérmicas ca-
racteristicas acrémicas y manifestacones neurolégicas. El objetivo
de presentar este caso es reportar las manifestaciones clinicas
caracteristicas y hallazgos imagenoldgicos, como
hemimegalencefalia y paquigiria, y compararlo con la literatura in-
ternacional.
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SINDROME DE LA

ARTERIA ESPINAL ANTERIOR.
REPORTE DE CASO Y REVISION
DE LA LITERATURA

MELENDEZ BARRAZA JOSE ALEJANDRO
IMSS

INTRODUCCION: El infarto de la médula espinal acontece en
aproximadamente 1% de los eventos vasculares del sistema nervio-
s0; usualmente se presenta de forma subita con dolor, pardlisis, tras-
tornos sensoriales y autondmicos. El sindrome neurovascular mas
frecuente es el de la arteria espinal anterior. Las causas mas fre-
cuentes son la enfermedad adrtica, hipotension prolongada y
embolismos.

OBJETIVO: Presentar un sindrome neurovascular clasico de la arteria
espinal anterior; reportar los hallazgos en estudio de resonancia mag-
nética y revision actual de la literatura.

PRESENTACION DE cAso: Masculino de 69 afios, con los si-
guientes antecedentes relevantes: tabaquismo, sedentarismo, diabe-
tes mellitus, hipertension arterial y cardiopatia isquémica. Inici6 de for-
ma subita con dolor columna torécica intenso, paraparesia con evolucion
a paraplejia en una hora acompafiado de alteracidn sensitiva y
disfuncién de esfinter vesical y rectal. Exploracién neuroldgica con
paraplejia, abolicion de miotaticos, respuesta plantar indiferente, nivel
sensitivo en T10 para termoalgesia, propiocepcion conservada, ato-
nia de esfinter anal, resto sin alteracion. La resonancia magnética de
médula con lesidn hiperintensa en regién anterior en secuencia T2
desde T9 hasta el cono medular.

pIscusIioN: Nuestro caso coincide con los reportes de la literatura
en relacion a la topografia toracolumbar, los cambios en resonancia
magnética con hiperintensidad en T2 aunado a infarto de un cuerpo
vertebral. S6lo como predisponentes se encontraron factores de ries-
go vascular.

CONCLUSIONES: La etiologia de los infartos espinales es
multifactorial; la presencia de infarto de cuerpo vertebral es alta-
mente sugestiva de infarto espinal, el rea toracica es una zona de
vulnerabilidad isquémica.
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LINFOMA SECUNDARIO EN

SISTEMA NERVIOSO CENTRAL:
MANIFESTACIONES NO COMUNES Y
VARIANTE HISTOLOGICA NO FRECUENTE
(CELULAS T). REPORTE DE UN CASO

GARCIA BENITEZ CLOTILDE, AGUILAR CALDERON RAMON,
AGUILAR LOPEZ RAUL, VICUNA ROSA MARIA
PEMEX, HCSAE

INTRODUCCION: La diseminacidn del linfoma a sistema nervioso cen-
tral (SNC) ocurre en aproximadamente 10% de los casos; el compromi-
S0 es principalmente leptomeningeo y el parénquima raramente se afec-
ta. Ocurre en los estadios avanzados de la enfermedad y la mayoria de
las metastasis son de células B y de linfomas de alto grado. La micosis
fungoide es laforma mas comdn del linfoma cutaneo primario de células
T; fue descrita en 1806 por Alibert y recibe su nombre por el aspecto
fungoide. Hay pocos reportes de afeccion del SNC por micosis fungoide.
OBJETIVO: Reportar un caso no comin de diseminacion a SNC del
linfoma cutaneo de células.

REPORTE DEL CAsO: Paciente masculino de 59 afios de edad, con
antecedente de DMy de linfoma cutaneo hace 7 afios tratado con qui-
mioterapia. Inicié su cuadro con alteraciones del lenguaje. En el examen
neurolégico se encontré disfasia motora y paresia hemicorporal dere-
cha 3/5. Los estudios de imagen mostraron una lesion supratentorial
intraxial en la region frontoparietal izquierda, discretamente hiperdensa
y con reforzamiento intenso y homogéneo con edema perilesional. La
citologia del liquido cefalorraquideo (LCR) fue negativa. Se realizo ciru-
gia con diagnoéstico preoperatorio de absceso cerebral. El reporte de
patologia fue de linfoma difuso T CD3 positivo y CD20 negativo. Recibio
quimioterapia y tuvo evolucion favorable.

piscusIoN: El linfoma sistémico tiene poca afinidad para invadir el
SNC y su diseminacidn principalmente es leptomeningea; se puede
manifestar con cefalea, alteraciones del estado mental, meningismo,
neuropatia espinal y/o craneal. Laimagen de resonancia magnética de
craneo, asi como la citologia del LCR, la cual es positiva hasta en 70%
en linfomas secundarios pueden hacer innecesaria la biopsia cerebral.
CONCLUSION: La micosis fungoide en estadios iniciales tiene buen
pronostico y supervivencia superior a los 30 afios; la evolucién a esta-
dios en placa o tumoral es impredecible. En este caso hubo diseminacion
aSNCalos 7 afios, lo que constituye una manifestacion poco comudn del
linfoma. Debemos considerarlo en el diagnéstico diferencial de lesiones
no comunes que afectan a SNC principalmente sustancia blanca y rea-
lizar mas estudios que ayuden a precisar el diagnostico antes del manejo
quirdrgico.
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UNIDAD DE MONITOREO

EN EPILEPSIA: UTILIDAD DEL VIDEO
ELECTROENCEFALOGRAMA

PELLA C. VICTOR
DIRECTOR DE LA CLINICA DE EPILEPSIA Y SUENO. HOSPITAL ANGELES DEL
PEDREGAL.

oBJETIVOs: Clasificacidn de crisis, sindromes epilépticos y evalua-
cién prequirrgica en pacientes con epilepsia; comparar el diagnéstico y
tratamiento antes y después del video EEG.

METoDOs: Todos los pacientes fueron admitidos en la Unidad de
Monitoreo en Epilepsia del Hospital Angeles del Pedregal, enero 2000 a
junio del 2006 y se les practicé Video EEG.

RESULTADOS: 453 pacientes, 201 masculinos y 252 femeninos, edad
promedio de 15 a 20 afios, 407 (89.85%) fueron admitidos para diag-
ndstico y 46 (10.16%) para evaluacion prequirrgica. El promedio de
registro fue de dos dias y promedio de crisis registradas fue de 2.7 y no
presentaron crisis en un 40%. El EEG interictal demostr6 descargas
epileptiformes en 394 (87%). En 385 (85%) de los pacientes el diagnos-
tico y el tratamiento fue cambiado después del video EEG.
DISCUSION: Los resultados de este trabajo revelan la importancia del
video EEG prolongado para la evaluacion prequirirgica, cambiar o
continuar con el tratamiento, localizar el origen de la zona sintomatogénica
e irritativa y, por ende, la zona epileptogénica.

coNcLUsIONES: El estudio de Video EEG tiene una alta confiabilidad,
sensibilidad, nos permite hacer un mejor diagndstico y cambiar el trata-
miento.
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ENCEFALOPATIA POR DEFICIT DE
BIOTINIDASA

URRUTIA F, CASTELLANOS A, GUERRA D, ESPINOZA R
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO DR. FEDERICO GOMEZ

INTRODUCCION: La biotina actla como cofactor para la funcion de
cuatro carboxilasas que catalizan reacciones escenciales del metabolis-
mo intermediario. La deficiencia de biotinidasa es un desorden innato
del metabolismo de caracter autosoémico recesivo estimando su inciden-
cia en el mundo de 1:80000 a 1:100000 nacidos vivos. Los defectos del
metabolismo de la biotina se puede comportar como una deficiencia
mdltiple de carboxilasas.

METODO: Reportamos el caso de un lactante de tres meses de edad
con manifestaciones de una dermatitis seborreica y una encefalopatia
epiléptica ambas debido a deficiencia de biotina. El nifio presentaba
niveles séricos bajos en la concentracion de biotina, actividad menor
10%, y la aciduria organica no fue detectada. Las manifestaciones clini-
cas fueron remitidas al inicio de la terapia con biotina.

DISCUSION: En nuestro pais, la incidencia de esta enfermedad es
desconocida, sin embargo ha sido descrita en lactantes y nifios, asi
como la heterogeneidad en su presentacion clinica dependiendo de la
actividad de la deficiencia de biotina. Actualmente, debido al tamizaje
masivo realizado en el recién nacido se puede sospechar de la deficien-
cia por evidencia bioquimica con la presencia de aciduria organica en el
tamiz convencional, ademas de la presentacion clinica que incluye
encefalopatia epiléptica refractaria y lesiones dérmicas.
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CONCLUSION: El diagnéstico de déficit en biotinidasa se puede sospe-
char clinicamente, y la posibilidad de realizar la prueba diagndstica-
terapéutica con biotina esta a nuestro alcance, con buenos resultados,
s0lo se necesita considerar que existe en México este defecto del meta-
bolismo.
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SINDROME DE DRAVET. CASO CLIiNICO
Y REVISION DE LA LITERATURA

CARRILLO IBARRA JESUS,! GARCIA MR,> GARCIA BJF? GARCIA A2 CANTU H.2
UNIVERSIDAD AUTONOMA DE COAHUILA.

INTRODUCCION: Presentamos el caso de un nifio de 23 meses de
edad que reline criterios clinicos propios de un sindrome de Dravet. El
objetivo es analizar en detalle la forma de presentacion, la evolucion
clinica, asi como los signos y sintomas que integran dicho sindrome,
ademas de realizar la revision especifica de la literatura correspondien-
te.

ANTECEDENTES: La epilepsia mioclénica severa de la infancia fue
descrita en 1978 por Dravet; a la fecha se han descrito en el mundo 445
casos, principalmente en Japdn y en el sur de Europa; de acuerdo con
la clasificacion de la Liga Internacional Contra la Epilepsia el sindrome se
caracteriza por un inicio antes del afio de edad con crisis generalizadas
con o sin relacién a fiebre, seguido por presencia de mioclonias
migratorias y deterioro del desarrollo neurolgico, asi como refractariedad
al tratamiento médico.

oBJETIVO: Analizar los hallazgos clinicos, de laboratorio, radiol6gicos
y electroencefalograficos en un menor con posible sindrome de Dravet,
asi como la revision de la literatura correspondiente.

MATERIAL Y METODOS: Se realizd el estudio clinico de un menor de
23 meses de edad ingresado al servicio por presentar un cuadro clinico
neuroldgico de gravedad caracterizado por deterioro severo del alerta,
status mioclénico y resistencia al tratamiento anticonvulsivo empleado.
RESULTADOS: Se estudié un menor de 23 meses de edad, producto
de un primer embarazo de término, parto eutdsico, sin antecedentes
neonatales de importancia, sano hasta los tres meses de edad en que
inicia con crisis generalizadas sin fiebre, le prescriben difenilhidantoina
con aparente mejoria parcial; a los 5 meses de edad nuevamente pre-
senta crisis generalizadas por lo que le agregan a su tratamiento topiramato
y valproato de magnesio a dosis convencionales, si bien as crisis gene-
ralizadas remiten de forma parcial, presenta movimientos corporales
aislados persistentes, asi como periodos de obnubilacién hasta de mas
de 24 horas de duracion.

CoNCLUSIONES: Una vez descartadas con base en sus atributos
clinicos y criterios de laboratorio y radiologicos otras entidades
neuroldgicas pediatricas, incluyendo las hereditarias, degenerativas e
infecciosas, consideramos que la presencia en este menor de estados
obnubilatorios persistentes, crisis mioclonicas migratorias, refractarias al
tratamiento multiple e iniciadas antes del afio de edad, asi como el dete-
rioro neurol6gico progresivo son atributos importantes y determinantes
para confirmar un sindrome de Dravet.
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CARACTERISTICAS
CLINICO-RADIOLOGICAS DEL
SINDROME DE APERT EN UN PACIENTE
ADULTO: PRESENTACION DE UN CASO
Y REVISION DE LA LITERATURA

ALONSO MIRAMONTES JORGE,
PORRAS-BETANCOURT MANUEL, BARAJAS T ULISES
PENSIONES CIVILES DEL ESTADO

INTRODUCCION: El sindrome de Apert es un trastorno genético inclui-
do dentro de las anomalias craneofaciales que presentan
craneosinostosis. Presenta malformaciones del craneo, tercio medio de
la cara hipoplasico, manos y pies; relacionados a fusion 6sea. La preva-
lencia es de 1/160,000 nacimientos, afectando igualmente a ambos sexos.
Es mas comun cuando el padre es de edad avanzada. Se transmite de
forma autosémico dominante, causa la substitucién de aminoacidos en el
dominio extracelular FGFR2 en el cromosoma 10025-026, que provoca
un incremento de células precursoras osteogénicas, incrementando la
formacidn de matriz 6sea subperidstica y la osificacion prematura. Se
asocia a deficiencia mental variable, disgenesia del cuerpo calloso y del
septum pellucidum, dilatacién ventricular, heterotopias de sustancia gris,
sustancia blanca hipoplasica, sindromes epilépticos, alteraciones respi-
ratorias, cutaneas, digestivas, dentales, auditivas y cardiovasculares,
fusion congénita cervical y esfenoparietal, proptosis, puente nasal hun-
dido, hipertelorismo, mandibula prominente, pabellén auricular grande y
de implantacién baja, paladar ojival y rifiones poliquisticos.

REPORTE DE CASO: Presentamos el caso de una mujer de 43 afios
de edad con retardo mental moderado, hija de padres afiosos, quien
presenta crisis convulsivas de tipo parcial complejo con automatismos y
generalizacion secundaria; turricefalia, hipertelorismo, hipoplasia del tercio
medio de la cara, supraorbitaria y maxilar; deformidad dental, hundi-
miento del puente nasal y craneosinostosis, manos con dedos anchos y
cortos, fusion de los dedos anular y medio de cada mano con falanges
independiente, pies de apariencia en “calcetin” por unién de tejidos
blandos con separacion de lechos ungueales. Los estudios radiolégicos
de los pies muestran fusion de las articulaciones interfalangicas de los
dos primeros ortejos, y deformidad en “delta” de la primer falange del
primer ortejo. En las manos hay sinostosis de la articulacion del metacarpo
y acortamiento de falanges con sindactilia entre el 3ero y 4to dedos
bilateralmente, acortamiento y desviacion radial de las tltimas falanges.
La resonancia magnética craneal revela agenesia del cuerpo calloso.
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CASO CLINICO DE PACIENTE CON

CUADRO DE SINDROME DE CAUDA EQUINA
SECUNDARIO A INFILTRACION LEUCEMICA

PEREZ G. IVAN, OLIVARES DE LA T. HECTOR, SERDIO C. LUIS, JUAREZ J. HUMBERTO
IMSS
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INTRODUCCION: El sindrome de cauda equina se debe generalmen-
te a compresion de la raices de la médula espinal por debajo de L1-L2,
se caracteriza por dolor prominente, disfuncion sexual y de esfinteres,
alteraciones motoras, sensitivas y pérdida de los reflejos en miembros
pélvicos de forma asimétrica. Las principales causas son metastasis
meningeas, compresion vertebral o extrusiones de discos intersomaticos,
fistulas arteriovenosas y tumores como ependimoma y muy raramente
procesos hematoldgicos que infiltran las raices y las meninges.
OBJETIVO: Revisidn en la literatura de trastorno hematolégico que
debuta con sintomatologia neurolégica.

METODO: Revision personalizada de la paciente, expediente y estudio
de laboratorio y gabinete.

RESUMEN: Femenino 60 afios con Unico antecedente de dos herma-
nas finadas por cancer. Inicia 20 dias previos a su ingreso con dolor
stbito en miembro pélvico izquierdo punzante, sin irradiacion, hipoestesia
en region de pantorrilla sin irradiaciones, debilidad de miembro pélvico
izquierdo, cinco dias después amerita apoyo de bastdn para realizar
actividades; en los Ultimos siete dias presenta paraparesia aguda, con
aumento de hipoestesia en miembro pélvico izquierdo y dolor lumbar
intenso con irradiacién a miembros pélvicos. Exploracion: Paraparesia
flacida, fuerza de miembro pélvico izquierdo 1/5, miembro pélvico dere-
cho 2/5, trofismo normal. Hipoalgesia en distribucion del dermatoma de
L1, en miembro pélvico izquierdo, con sensibilidad profunda conserva-
da, con arreflexia (0/4) patelar y aquilea bilateral, respuesta plantar
indiferente, resto normal. Lesiones petequiales y gingivorragia. Labora-
torio Hb: 15g/dL. Leucos: 5.400, plaquetas: 208 000, posteriormente
plaguetas de 83,000. LCR: Células: 695/mm?, mononucleares: 2%,
polimorfonucleares 98%. Glucosa: 20mg/dL, proteinas: 8 mg/dL. PESS:
Anormal con blogueo de la conduccion por arriba de la cauda equina.
RM de columna lumbar: infiltracién de raices a nivel leptomeningeo y de
los agujeros de conjuncion. Aspirado de médula 6sea: Infiltracion de
100% de aspecto linfoide sin megacariocitos.

DISCUSION: La paciente cursa con sindrome de cauda equina, se
identifica infiltracién leptomeningea en estudios de imagen, un primer
aspirado de médula 6sea fue negativo, posteriormente se agrega
trombocitopenia con lesiones petequiales, lo que motiva un nuevo aspi-
rado, donde se documenta infiltracion neoplasica hematol6gica, consi-
derandose que la negatividad de la primera muestra fue secundaria a
uso de esteroides, ya que este tipo de leucemia es muy sensible a los
mismos.

CONCLUSIONES: Las enfermedades hematol6gicas generalmente pro-
ducen sintomas secundarios a la infiltracion de la médula y muy rara-
mente neurolégicos, el presente caso muestra un caso de leucemia
linfoblastica aguda que se manifestd inicialmente como infiltracion a siste-
ma nervioso central.

MARTINEZ M. ADRIANA, SANTAMARIA M. SALVADOR, JUAREZ HUMBERTO
IMSS

INTRODUCCION: La neuropatia craneal maltiple puede presentarse
durante el transcurso de una enfermedad sistémica o formar parte de
una enfermedad intrinseca del sistema nervioso central. Se divide en
aguellas alteraciones que se encuentran asociadas por la relacion ana-
témica que guardan entre siy aquellas que no son explicadas por esta
relacion. Las causas incluyen procesos infecciosos, carcinomatosis y
linfomatosis meningea, neoplasias de la base del craneo, etc. Se pre-
senta el caso de una paciente que evoluciona en forma progresiva con
neuropatia craneal maltiple bilateral.

oBJETIVO: Andlisis y revision de la literatura de las causas y diversas
formas de presentacion de la neuropatia craneal multiple.

RESUMEN: Femenino, 47 afios sin antecedentes tres meses previos,
tras endodoncia desarrolla otitis media derecha se agrega vértigo, nau-
sea y vomito; dos semanas después cefalea intensa en hemicraneo
derecho opresiva, intermitente, parélisis facial e hipoacusia derecha,
posteriormente izquierda. Diplopia horizontal, disfagia progresiva y dis-
minucién de agudeza visual derecha; pérdida de 8 kg en dos meses.
Agudeza visual 20/100 OD, 20/25 OlI, FO papiledema grado II. Limita-
cion para abduccion e infraduccién derecha y abduccion izquierda.
Pupila derecha 3 mm, débil fotomotor, izquierda 2 mm. Hipoestesia en 3
ramas del trigémino derecho, corneal derecho ausente. Pardlisis facial
periférica derecha. Hipoacusia bilateral. Disminucidn del reflejo nauseoso,
caida del velo del paladar y desviacion de lengua a la derecha. Resto
normal. Mastopatia fibroquistica. Laboratorio de ingreso: DHL 2812 Ul/
L (dia 20: 9295 U/L), Hb. 8.9 g/dL, leucocitos 9,000; plaquetas 37,200.
Resto normal. LCR: amarrillo, eritrocitos 560 mm?, crenocitos 0%, células
0 mm3, glucosa 62 mg/dL, cloro 125 mmol/L, DHL 279 mmol/L, proteinas
169 mg/dL. Tele de térax: normal. IRM de craneo: Proceso infiltrativo
paquimeningeo frontoparietotemporal derecho, fosa yugular derecha,
Seno cavernoso recto, transverso y sigmoides con trombosis asociada,
afeccién de oido interno y mastoides derecha. Mastoidectomia: biopsiay
reporte histopatoldgico de carcinoma metastatico, probable primario en
mama o glandula salival.

DISCUSION: Paciente con alteracién de mdltiples nervios craneales y
sindrome consuntivo, elevacion de DHL, trombacitopenia y anemia, datos
para el diagnostico diferencial con un proceso infeccioso. La evolucion
impide toma de biopsia cerebral; la muestra de mastoides da el diagnés-
tico sin encontrarse primario. La carcinomatosis meningea es una com-
plicacion del cancer sistémico, el mas frecuente cancer de mama 22-
64% Yy 1-7% su etiologia es desconocida.

CONCLUSIONES: La neuropatia craneal multiple secundaria a
carcinomatosis metastasica no es frecuente y su presencia se asocia
a una rapida evolucion y pobre prondstico.
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NEUROPATIA CRANEAL MULTIPLE COMO
MANIFESTACION DE CARCINOMATOSIS DE
PRIMARIO DESCONOCIDO

79

DISECCION DE ARTERIA CAROTIDA
INTERNA EN ADOLESCENTE CON LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO.
PRESENTACION DE UN CASO
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GARCIA RAMOS JEANNIE, FUENTES FUENTES GRISELDA,
PEREZ ROA VERONICA OFELIA, GARFIAS RAU CARLOS YAIR,
CUEVAS ESCALANTE RAYMUNDO ALEJANDRO, GARZA MORALES SAUL

INTRODUCCION: La diseccion de la cardtida interna es una causa
importante de ictus isquémico en pacientes jévenes. En la patogenia se
han implicado traumatismo y un posible defecto estructural de la pared
arterial, como malformaciones cardiacas, enfermedades hematoldgicas,
infecciosas, vasculitis y trastornos metabolicos. Las manifestaciones clini-
cas tipicas incluyen cefalea ipsilateral a la diseccion y posteriormente
sintomas isquémicos cerebrales.

oBJETIVO: Describir la evolucién clinica de unictus isquémico en una
adolescente como primera manifestacion de lupus eritematoso sistémico.
PRESENTACION DEL CAsO: Femenino de 15 afios, antecedente
de purpura de Henoch Schélein a los 7. Durante entrenamiento de
pentatlén presentd cefalea frontal pulsatil de gran intensidad de una hora
de duracién y hemiparesia fasciocorporal izquierda. Fue hospitalizada
en Mérida donde se realizd tomografia de craneo con infarto isquémico
de hemisferio derecho. Seis dias después presentd craneo hipertensivo
ameritando craneotomia descompresiva y manejo en terapia intensiva
24 horas. Referida a nuestro hospital 13 dias posterior al inicio. A la
exploracién con eritema malar, diplopia de ojo derecho, hemiparesia
fasciocorporal izquierda, hiperreflexia y Babinski izquierdos. Resonan-
cia magnética de craneo con imagen hipointensa en T1 en hemisferio
cerebral derecho e hiperintensa en FLAIR, difusién y T2.
Angiorresonancia con ausencia de carétida derecha y bordes irregula-
res de cerebral media izquierda. Doopler carotideo con velocidad de
flujo disminuida en carétida derecha. Se realizé diagndstico de sindrome
de anticuerpos antifosfolipidos secundario a lupus eritematoso sistémico
a expensas de eritema malar, fotosensibilidad, ANA, antiDNA y
anticardiolipinas positivos y evento trombético.

DISCUSION: La diseccidn arterial se produce cuando un desgarro
permite la entrada de sangre entre la intima y la media de la pared
estrechando la luz del vaso y reduciendo el flujo sanguineo, implican-
do al trauma y disecciones espontaneas como etiologia frecuente. En
nuestra paciente destaca el antecedente de atletismo de alto rendi-
miento, aunado a su patologia de base, con factores protrombaticos,
produciendo lesion endotelial y favoreciendo la diseccion de la pared
arterial.

CONCLUSIONES: Los eventos isquémicos constituyen una gran pro-
porcién de todos los ictus en pacientes con lupus eritematoso sistémico.
Los factores que contribuyen a esto incluyen: anticuerpos antifosfolipidos,
ateroesclerosis prematura, vasculopatia de vasos pequefios, trombosis
arterial y venosa, embolizacion, diseccion, vasculitis y vasoespasmo. En
el caso de nuestra paciente se cumplen varios de estos criterios.

80

SIGNO DE LA ARTERIA

CEREBRAL POSTERIOR HIPERDENSA.
REPORTE DE CASO

LIMA-OJEDA JM, ALVAREZ-PALAZUELOS LE, CHIQUETE ERWIN
HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA

INTRODUCCION: El signo de la arteria cerebral posterior (ACP)
hiperdensa puede observarse tempranamente en mas de un tercio de
los pacientes con infarto cerebral en este mismo territorio, aunque no ha
sido tan reconocido en la préctica diaria como lo son los signos de la
arteria cerebral media en la circulacion carotidea.

oBJETIVO: Llamar la atencién acerca de la presencia de este signo
tomogréfico temprano.

REPORTE DE CAsO: Masculino de 68 afios de edad, diabético e
hipertenso con infarto agudo al miocardio y cateterismo reciente. Estan-
do en Unidad de Cuidados Coronarios presentd cuadro de cefalea y
estado confusional siendo evaluado a los 45 minutos con hemianopsia
homonima izquierda, paresia facio-braquial izquierda leve e hipoestesia
hemicorporal ipsilateral. La TAC simple de craneo tomada a los 80 minu-
tos fue anormal al mostrar una sefial hiperdensa en la cisterna crural
derecha sugestiva de trombo a ese nivel y congruente con el signo de la
ACP hiperdensa. Una TAC de control a las 18 horas mostrd un infarto
precomunal en mismo territorio.

DIScUsION: El signo de la ACP hiperdensa fue reportado reciente-
mente en el afio 2004 por Bettle y Lyden. Este signo es mas frecuente en
el segmento P2 (sobre la cisterna ambiens), constituyendo una eviden-
ciatemprana de trombo 0 émbolo a este nivel. Su presencia se asocia a
infarto de mayor tamafio, involucramiento talamico y transformacion
hemorragica; sin embargo, su identificacion no indica mal prondstico y
no excluye a los pacientes de terapia trombolitica. Ante la sospecha de
infarto cerebral vertebrobasilar se deben solicitar cortes tomograficos
finos a 3-5 mm y amplificaciones para incrementar la posibilidad de
detectar este signo.

coNcLuUsIoNES: La enfermedad vascular cerebral ocurre en el terri-
torio vertebrobasilar en 20% de los casos y en laACP en 5 a 10% de las
veces, siendo entonces importante reconocer este signo tomogréafico
para latoma de decisiones clinicas y terapéuticas subsecuentes.
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OCLUSION DE LA ARTERIA BASILAR EN
INFANTE CON ANTECEDENTE DE MALTRA-
TO INFANTIL Y POSTERIOR EVOLUCION A
SINDROME DE ENCLAUSTRAMIENTO

BRAVO ARMENTA ERANDI, MENDOZA BERNAL JAIME, RODRIGUEZ DE LA ROSA
PAUL, GONZALEZ MUNOZ ALEJANDRO
HOSPITAL JUAREZ DE MEXICO

RESUMEN: L0s accidentes cerebrovasculares en nifios son
infrecuentes con una incidencia de 2.6 casos por 100,000 nifios al
afio. De estos la oclusion de la arteria basilar limitada a la misma es
extremadamente rara. Se presenta el caso de femenino de 2 afios de
edad con estigmas de maltrato infantil (fractura oblicua de fémur de 40
dias de evolucién, fracturas metacarpianas antiguas, equimosis y
laceraciones faciales) que es referida de otra institucion a nuestro
centro hospitalario por cuadro de 72 horas de evolucion caracterizado
por disartria, vomito y alteracion del estado de conciencia que requie-
re intubacion y apoyo mecanico ventilatorio. A su ingreso se recibe
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paciente bajo sedacion, se realiza estudio tomografico que muestra
lesion hipodensa que afectaba puente, union mesencefalo, pontinay
cerebelo casi en su totalidad, asi como presencia de hidrocefalia por
compresion al cuarto ventriculo; requiriendo de derivacion ventriculo
peritoneal y cranectomia descompresiva de fosa posterior. La evolu-
cion clinica de la paciente fue hacia un sindrome de enclaustramiento.
Se considero clinicamente la posibilidad de diseccién de la arteria
vertebrobasilar secundaria a traumatismo; sin embargo, por estudio
de angiotomografia Unicamente se observé trombosis de la arteria
basilar, sin tener evidencia de diseccion vertebrobasilar. Como parte
de su estudio se descartaron coagulopatias, cardiopatias, infecciones,
alteraciones autoinmunes y malformaciones vasculares. Como Unicos
factores de riesgo se encontré anemia no talasémica y la deshidrata-
cién severa con la que ingresa al primer centro hospitalario receptor.

82
ALTERACIONES

NEUROLOGICAS EN EL SINDROME

DE CHEDIAK HIGASHI (SCH).
PRESENTACION INUSUAL DE UN CASO

FUENTES FUENTES GRISELDA, PEREZ ROA VERONICA OFELIA, GARCIA RAMOS
JEANNIE, HERNANDEZ AGUILAR JUAN

INTRODUCCION: El sindrome de Chediak Higashi (SCH) es una
inmunodeficiencia primaria, caracterizada por infecciones de repe-
ticién, albinismo, fotofobia, nistagmus y neuropatia periférica pro-
gresiva. Las alteraciones neuroldgicas son poco comunes en ni-
fios y resultan de la deficiencia del gen LYST que codifica una
proteina de transporte lisosomal en neuronas y células gliales cau-
sando desmielinizacion. El diagndstico diferencial se realiza con
los sindromes de Griscelli y Elejalde.

oBJETIVO: Describir las manifestaciones neuroldgicas en un lac-
tante con SCH propias de la variedad adulta.

PRESENTACION DEL CAsO: Masculino un afio nueve meses,
sin antecedente de consanguinidad. Desarrollo psicomotor normal.
Padecimiento actual: una semana de evolucién con dos picos febri-
les y ataxia progresiva. A la exploracion fisica: normocéfalo, cabe-
llo plateado. Funciones mentales, nervios craneales, tono, trofismo,
fuerza muscular y sensibilidad sin alteraciones. Reflejos de estira-
miento muscular +++, marcha ataxica con lateropulsién derecha,
nistagmus horizontal, dismetria, Babinski (-). Citometria hematica y
LCR sin alteraciones. Tomografia de craneo con hiperdensidad
cerebelar. Dos semanas después presento disminucidn del tono
muscular, REM +, fuerza muscular 4/5, sensitivo conservado, ataxia
troncal, dismetria, disdiadococinesia y nistagmus horizontal. RMN
con hiperintensidad en sustancia blanca de cerebroy cerebelo en
alas de mariposa. Neuroconduccion motora y sensitiva normales.
Biopsia de piel con melanosomas gigantes de limites irregulares.
Reduccion de nitroazul de tetrazolio, quimioluminiscencia y
quimiotaxis compatibles con SCH. Potenciales evocados auditivos
sin afeccion en la neuroconduccion bioeléctrica a través de tallo

cerebral con relacion I/V. Electromiografia con patrén neuropatico.
Inicié prednisona a 1Imgkgdia y se egresé a los 25 dias por mejo-
ria. Curs6 con deambulacion asistida, temblor fino de intencion,
retraso de lenguaje, alteraciones en la coordinacion y marcha tam-
baleante con lateropulsion derecha. Hace 1 afio present6 mioclonias
y crisis convulsivas parciales en control con acido valproico. Sin
deterioro del resto de la sintomatologia.

DISCUSION: Existen dos variedades clinicas del SCH: 1) Tem-
prana: donde predomina la inmunodeficiencia con manifestaciones
neurolégicas poco comunes; 2) Adulta: la disfuncién hematol6gica
es menor y prevalecen las alteraciones neurolégicas.
CONCLUSIONES: Se presenta un lactante con SCH con mani-
festaciones neuroldgicas propias de la forma adulta, con
electromiografia, potenciales evocados auditivos y RMN altera-
dos.
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ATROFIA CEREBELOSA ASOCIADA
A LEUCEMIA LINFOCITICA CRONICA.
PRESENTACION DE UN CASO

CERVANTES ARRIAGA AMIN, RODRIGUEZ VIOLANTE MAYELA
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

INTRODUCCION: El sindrome paraneoplasico es consecuencia del
dafio a 6rganos o tejidos localizados a distancia del sitio de localizacion
de una neoplasia; se pueden presentarse previo o posterior al hallazgo
de neoplasia habitualmente por semanas a meses pero incluso por
afios. Se han documentado diversos mecanismos fisiopatologicos el me-
canismo principal parece ser mediado inmunoldgicamente por lo que la
presencia de anticuerpos contra antigeno neurales ha sido de gran
ayuda, aunque su ausencia no excluye el diagndstico.

CASO cLiNIco: Se presenta el caso de un paciente masculino de
63 afios de edad con padecimiento larga evolucion caracterizado
por dificultad progresiva para hablar acompafiada de disfonia y
mareo, lateropulsion indistinta, astenia y adinamia, temblor fino de
reposo de las cuatro extremidades y disminucién de pesoy a la
exploracion neuroldgica un sindrome cerebeloso bilateral; los estu-
dios de neuroimagen evidencian atrofia cerebelosa y el estudio en
busca de sindrome paraneoplasico. Durante la evolucién se obser-
va elevacion gradual de leucocitos a expensas de linfocitosis hasta
cumplir criterios de reaccién leucemoide con leucocitos totales de
24.6 y linfocitosis de 82.3% por lo que se refiere a valoracion
hematoldgica diagnosticandose leucemia linfocitica cronica con las
siguientes caracteristicas inmunofenotipicas; CD22 +, CD20 +, FMC-
7 -y coexpresion CD19/CD5 +.

DIScUSION: El caso es de interés ya que los tumores asociados con
la degeneracion cerebelosa subaguda reportados en la literatura inclu-
yen tumores pulmonares principalmente de células pequefias, tumores
de ovario y linfomas particularmente linfoma de Hodgkin y en nuestro
conocimiento este es el primer caso reportado asociado a leucemia
linfocitica cronica.
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84
PRESENTACION DE UN CASO
CLINICO DE ESCLEROSIS MULTIPLE
VARIANTE DE MARBURG

PEREZ G. IVAN, OLIVARES DE LA TORRE HECTOR,
MOLINA C. LUIS ENRIQUE, SANTAMARIA M. SALVADOR
IMSS

INTRODUCCION: La enfermedad de Marburg se considera una va-
riante clinica de la Esclerosis Mdltiple de curso agudo, monofasica, fulmi-
nante que generalmente finaliza con la vida del paciente, debido a la
lesion del tallo cerebral dentro del primer afio después de haber sido
iniciada la enfermedad. Histolégicamente presenta una gran
desmielinizacién, pérdida axonal, edema e infiltracidn de macréfagos.
OoBJETIVO: Revisar la literatura y los casos reportados, asi como los
posibles tratamientos de esta variedad de enfermedad desmielinizante.
METODOS: Revision del expediente clinico, estudios de imagen y por
Ultimo la realizacion de biopsia cerebral donde se confirmé el diagndstico.
RESUMEN: Paciente masculino de 43 afios de edad, viajes mdltiples a
Sudaméricay EUA, escultor, con dermatitis numular diagnosticada en el
2001. Tabaquismo y etilismo positivos. No se refiere inmunizaciones
recientes. Alérgico a fenilbutazona. Inicia en 2006 con torpeza en tobillo
izquierdo y dificultad para la deambulacion, evoluciona a hemiplejiay
disestesias en hemicuerpo izquierdo, dificultad para la emision del len-
guaje y diplopia horizontal. Tres meses después desarrolla paresia y
disestesia en miembro torécico derecho, exacerbacion de disartria
y disfagia. Se realiz6 IRM de craneo y debido a hallazgos se inicia
tratamiento con interferén. EFN ingreso: FMS integras, FO normal, agu-
dezavisual con 20/200 bilateral, paresia del lll, IV'y VI nervios craneales,
parélisis facial izquierda central, reflejo nauseoso disminuido hipertonia
en esternocleidomastoideo, hipotonia hemilingual izquierda; hipotrofiay
espasticidad generalizada, fuerza 0/5 hemicuerpo izquierdo y derecho
3/5 proporcionada, clonus aquileo inagotable bilateral. Bahinski bilate-
ral. Hipoestesia algica y térmica en ambos miembros pélvicos, sindrome
pancerebeloso. PEMM: PEA defecto en conduccién de sistema auditivo
de tallo cerebral, PEV anormal bilateral, PESS de nervio mediano anor-
mal bilateral. PESS tibial anormal con defecto en via de cordones poste-
riores en segmento cauda/cono/corteza bilateral. LCR: Normal. IRM:
lesiones hiperintensas en T2 a nivel pontino, cerebeloso, areas parietales
periventriculares con extensién subcortical, atrofia cerebral y dilatacion
ventricular secundaria. Biopsia cerebral: lesion parietal derecha
desmielinizante, inmunohistoquimica (IP-141-06) positiva para variante
Marburg.

DISCUSION: El presente caso cursé con afectacion aguda monofasica
de multiples sistemas y con signos radioldgicos de enfermedad en sus-
tancia blanca, mediante estudio histopatolégico se confirmd el diagndsti-
co de variante Marburg.

CONCLUsION: Las enfermedad desmielinizante variante Marburg tie-
ne manifestaciones clinicas y patoldgicas iniciales muy semejantes ala
Encefalomielitis diseminada aguda, pero un curso totalmente diferente
con pobre prondstico funcional y para la vida en un periodo muy corto
de tiempo.

85
SINDROME DE GUILLAIN BARRE QUE
SIMULA MUERTE CEREBRAL CLINICA

RODRIGUEZ DE LA ROSA ROGELIO FRANCISCO, GARCIA ROSALES JUAN DE DIOS
IMSS

ANTECEDENTES: El sindrome de Guillain Barré constituye una
polirradiculoneuropatia motora aguda. Afecta a todas las edades con
una incidencia media anual de 1.8 por 100,000 habitantes. Afecta a
todas las edades, pero el grado de incidencia aumenta con la edad. En
dos tercios de los pacientes se refiere un suceso precedente, mas fre-
cuentemente una infeccion respiratoria, gastrointestinal, cirugias o inmu-
nizacion. El sindrome tiene variaciones regionales de presentacion como
son la faringe-cérvico-facial, la neuropatia craneal multiple, paraparesia
flacida, ptosis sin oftalmoparesia, diplejia facial y parestesias con reflejos
disminuidos. Se han descrito en la literatura formas de presentacion
poco comunes que se pueden confundir con un sindrome de enclaustra-
miento o incluso con muerte cerebral.

OBJETIVO: Presentacion de un caso de sindrome de Guillain Barré
que simula muerte cerebral.

PRESENTACION: Hombre de 68 afios de edad con antecedentes
de diabetes mellitus tipo 2 e hipertensién arterial de larga evolucion
con cuadro de una semana de evolucion con debilidad de las cuatro
extremidades rapidamente progresiva con involucro de musculos
respiratorios por lo que amerité intubacién y apoyo mecanico
ventilatorio. Progresando con cuadriplejia flacida arrefléctica y afec-
cion de nervios craneales: Il IV, VI, VI, asi como nervios craneales
bulbares. Durante su evolucion se pierde la respuesta a estimulos
verbales y nociceptivos y los reflejos de tallo cerebral se encuentran
abolidos. Se corrobord diagnostico con electromiografia con patrén
AMAN, potenciales evocados de tallo cerebral que demostraron in-
tegridad de las vias y resonancia magnética de encéfalo en la cual
no se documentaron lesiones estructurales de tallo cerebral; dado lo
anterior se inicia tratamiento con Inmunoglobulina endovenosa, pos-
teriormente a los 10 dias de evolucion el paciente recupera algunos
de los reflejos de tallo cerebral y movimiento de mUsculos cervicales
y hombros, con ulterior mejoria progresiva, siendo dado de alta a
rehabilitacion.

DISCUSION: El paciente se presenté con un sindrome de
polirradiculoneuropatia axonal motora aguda, la cual fue rapida-
mente progresiva hasta presentarse como cuadriplejia flacida
arrefléctica y afectar la totalidad de los nervios craneales, aboliendo
los reflejos de tallo cerebral. Ante esta presentacion del caso tene-
mos que descartar un sindrome asociado a Guillain Barré como lo
constituye la mesencefalitis de Bickerstaff, sin embargo, en el caso de
este paciente se descart6 la afeccion estructural de tallo cerebral
mediante estudios de imagen y de potenciales evocados. Por lo que
el resultado de la presentacion clinica de este paciente constituyd el
dafio axonal severo de los nervios craneales, lo que llevd a la
pérdida de los reflejos de tallo cerebral por desaferentacion y
deseferentacion.



462 XXXI Reunion Anual de la Academia Mexicana de Neurologia. Presentacion de trabajos en Cartel

Rev Mex Neuroci 2007; 8(5): 427-471

86

DISTONIA DOPA SENSIBLE SECUNDARIA
A INFARTO DEL NUCLEO SUBTALAMICO.
PRESENTACION DE UN CASO

FARIAS GARCIA RODOLFO, PERALTA YBARRA SANDRA
H 33 IMSS MONTERREY NL.

ANTECEDENTES: La contraccion ténica sostenida de los misculos
agonistas y antagonistas que progresa a una postura anormal fija define
ala distonia. La plasticidad diferenciada en los circuitos del estriado
organizada de manera compartimental contribuye al desarrollo de movi-
mientos anormales. Las distonias sensibles a manipulacién dopaminérgica
incluyen a la distonia hereditaria y al Parkinson juvenil. La topografia de
lalesién no ha sido descrita.

oBJETIVO: Presentar el caso clinico de una paciente con infarto en el
nucleo subtalamico izquierdo que produijo distonia segmentaria, condi-
cion que revirtié con levodopa.

cAsO cLiNIco: Paciente femenino de 15 afios de edad quien acudi6
ahospitalizacion por instalacién stbita de incapacidad para mover lamano
derecha. No existia historia de enfermedad similar en la familia o de expo-
sicién a medicamentos. Existia distonia focal sostenida de la mano derecha,
la cual le impedia mover los dedos y limitaba la flexion y extensién de la
mufieca. Los dedos hipertdnicos permanecian discretamente flexionados
con el pulgar en aduccién y requeria de asistencia para la alimentacion,
higiene y vestirse. No podia sostener un lapiz entre los dedos. Se identifico
uninfarto en el nicleo subtalamico izquierdo. Estudios complementarios
identificaron ana positivo con patron homogéneo y los antiDNA de doble
hebra confirmaron lupus sistémico. Recibi6 levodopa/carbidopa 125/12.5
mg ¢ 4 hyun dia después habia restitucion completa de la funcién motora
de la mano. El tratamiento se sostuvo por ocho semanas y no hubo
recurrencia. Atres afios de seguimiento se mantiene asintomatica.
CONCLUSION: La distonia fue descrita originalmente por Marcus Walter
Schwalbe en 1883; sin embargo existen obras de Peter Brueghel y
William Blake quienes las pintaron anteriormente. En afios recientes se
ha descrito que en los estudios de tomografia por emisién de positrones
existe captacion normal de flurodopa en pacientes con distonia sensible
adopay se haidentificado deficiencia de ciclooxigenasa de trifosfato de
guanina en ellos. El diagnéstico diferencial incluye a la mano disténica
estriatal condicion en la que existe flexion de las articulaciones metacarpo
faldngicas, extension a nivel de las articulaciones interfalangicas
proximales con flexion de los dedos. Nuestra impresion es que la lesion
del ndcleo subtaldmico produjo denervacion transitoria de terminales
dopaminérgicas en el estriado. Aunque el globo palido y el nicleo
subtaldmico también requieren dopamina para ejercer su accidn fisiol-
gica, el estriado se considera el principal sitio de accion de la levodopa.
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ESCLEROSIS MULTIPLE EN COEXISTENCIA
CON SINDROME ANTIFOSFOLIPIDOS. RE-
PORTE DE UN CASO

AVILAMIRLA, SUAREZ G, HUTTON G, RIVERA OLMOS V. M.
BAYLOR COLLEGE OF MEDICINE

INTRODUCCION: La Esclerosis Mdltiple (EM) es un padecimiento
inmunolégicamente mediado que afecta el sistema nervioso central (SNC).
Es mas comun en mujeres jévenes. La coexistencia con otros padeci-
mientos autoinmunes ha sido documentada. Reportamos el caso clinico
de un paciente en el cual se cumplen criterios para EM y sindrome
antifosfolipido (SAP).

MATERIAL Y METODO: Se trata de una paciente femenina de 49 afios
quien desarrollo un evento embolico cerebral alas dos semanas de posparto.
Laresonancia magnética (RM) mostré infarto temporal derecho, asi como
multiples lesiones hiperintensas en sustancia blanca. Fue diagnosticada con
sindrome antifosfolipidos e inici6 anticoagulantes. RM de seguimiento no
mostré cambios significativos con el estudio inicial. Nueve meses después,
presenté parestesias en miembros inferiores con varias semanas de dura-
cién. RM de médula espinal mostro lesiones hiperintensas cervicales y
toracicas captantes de contraste. Analisis de liquido cefalorraquideo (LCR)
mostr6 incremento en el indice de IgG, asi como mas de cinco bandas
oligoclonales. Potenciales evocados visuales demuestranincremento enla
amplitud y prolongacién de P100. RM cerebral mostré infarto previo en
region temporal anterior y numerosas pequefias lesiones periventriculares,
hiperintensas en T2y FLAIR. Fue tratada con esteroides IV por 5 dias con
recuperacion de sus sintomas y se inicid manejo con acetato de glatiramero.
RESULTADOS: La paciente contintia con sintomas neurol6gicos inter-
mitentes como dehilidad en ambas piernas, dolor neuropético y fatiga.
Se solicita una nueva RM medular donde se aprecia area hiperintensa
anivel C5 en secuencia T2 que no refuerza con contraste, asi como dos
lesiones toracicas bien definidas en T6 y T10. Su examen fisico muestra
agudeza visual 20/40 en ojo izquierdo y 20/25 en ojo derecho; el resto
de la exploracion fue normal. La EM ha sido més frecuentemente asocia-
daalupus, diabetes 1y tiroiditis autoinmune.

DISCUSION: La coexistencia con SAP es poco frecuente. SAP se ha
asociado a diferentes manifestaciones neurolégicas y puede clinicamente
simular EM. La presencia bandas oligoclonales e incremento del indice IgG
en LCR sugiere fuertemente la posibilidad de enfermedad desmielinizante.
La prevalencia del involucro de medula espinal en SAP es de menos de 1%
y es en cambio muy frecuentemente afectada en la EM.

CONCLUSION: SAP puede ser dificil de diferenciar con EM recurrente
remitente; sin embargo estudios paraclinicos pueden ser Utiles para dis-
cernir entre estas dos entidades.
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SINDROME DE GUILLAIN BARRE

COMO MANIFESTACION PARANEOPLASICA
DE LINFOMA NO HODGKIN

GUTIERREZ LOPEZ CLARA, PLASCENCIA ALVAREZ NOEL, ARRIAGA RAMIREZ JUAN
JOSE, NUNEZ OROZCO LILIA

INTRODUCCION: El sindrome de Guillain Barré es una polineuropatia
inflamatoria autoinmune habitualmente secundaria a un cuadro infeccio-
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s0. Los sindromes paraneoplasicos varian de acuerdo con el tipo de
cancer y pueden afectar al sistema nerviosos central o periférico. Es
muy rara la presentacion del sindrome de Guillain Barré asociado a
Linfoma no Hodgkin.

oBJETIVO: Discutir los datos clinicos y paraclinicos del caso que pre-
sentamos.

METODOS: Presentacion de la historia clinica y hallazgos paraclinicos
del caso.

RESULTADOS: Historia clinica. Hombre de 59 afios de edad que inicid
el 17 de diciembre de 2006 con paralisis facial izquierda, y una semana
después dificultad para la deambulacion por debilidad y dolor de extre-
midades inferiores, ascendit a extremidades superiores, y se agregd
pérdida de peso no cuantificada. Exploracién: Adelgazamiento notable,
adenopatias axilares, hepatoesplenomegalia dolorosa, paresia facial iz-
quierda, fuerza muscular 4/5 en miembro toracico derecho, resto 3/5
con mayor afeccidn proximal, tono disminuido, reflejos de estiramiento
muscular ausentes, hipoestesia en guante y calcetin corto. LCR 106 mg/
dL de proteinas, cinco células, 67 mg de glucosa. Velocidades de
neuroconduccion con desmielinizacién segmentaria y aumento de la
latencia de la onda F. Radiografia de térax: ensanchamiento mediastinal
con desviacion de la trdquea a la derecha, adenopatias mediastinales,
tomografia de térax con ganglios mediastinales anteriores y posteriores,
biopsia de ganglio axilar: linfoma folicular no Hodgkin grado Il
DIScUSION: El paciente presentd una polineuropatia sensitiva motora
aguda desmielinizante con disociacion albiminocitolégica en el LCR (sin-
drome de Guillain Barré) asociada a un linfoma no Hodgkin. El sindrome
de Guillain Barré ha sido raramente reportado en la literatura, motivo por
el que presentamos este caso. Los sindromes paraneoplasicos también
afectan laraiz dorsal del ganglio y del nervio por lo que pueden presen-
tarse clinicamente como neuropatia sensitiva, neuropatias periféricas
axonales o desmielinizantes, vasculitis de nervio y masculo, neuropatia
secundaria a gamapatia monoclonal, Guillain Barré, plexitis braquial,
neuromiotonia o neuropatias autondmicas.
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ENCEFALOPATIA DE HASHIMOTO:
UNA ENTIDAD EN EL OLVIDO.
REPORTE DE UN CASO

MIRELES GARZA MARTIN, LOPEZ RUIZ MINERVA,
ALFARO TAPIA CLAUDIA ELISA, DURAN PEREZ EDGAR GERARDO
HOSPITAL GENERAL DE MEXICO

INTRODUCCION: Las encefalopatias son desérdenes cerebrales que
clinicamente se presentan con alteraciones en el estado mental. Pueden
seragudas o subagudas y suelen atribuirse a alteraciones metabdlicas,
tdxicas, infecciosas, vasculares, autoinmunes o estructurales que afec-
tan la corteza. De las encefalopatias autoinmunes se encuentran las
respondedoras a esteroides con o sin anticuerpos antitiroideos:
encefalopatia de Hashimoto: Muijer de 20 afios, con cuadro neuroldgico
agudo caracterizado por cambios conductuales, fluctuaciones en el esta-
do de animo y crisis convulsivas, que progresa al estupor en 15 dias.

Ingresa con sospecha de encefalitis viral, laboratorios generales y
tomografia de craneo simple normales. Electroencefalograma: actividad
delta generalizada y puncién lumbar normal. Se realiza perfil tiroideo
con TSH 26 uU/mL y resto normal, se complementa con anticuerpos
antiroglobulina y antiperoxidasa, que se reportan positivos para tiroiditis
autoinmune (Hashimoto). El tratamiento se basé en dosis altas de
esteroides, levotiroxina y antiepilépticos. La evolucion fue favorable re-
cuperandose al 100% en 56 dias. Actualmente en tratamiento de reem-
plazo hormonal. La encefalopatia de Hashimoto es una entidad aguda o
subaguda, caracterizada por convulsiones, temblor, mioclonus, ataxia,
psicosis y episodios tipo infarto, de curso recurrente o progresivo, aso-
ciado a anticuerpos antitiroideos con hipotiroidismo subclinico y ausencia
de otra entidad condicionante. Se proponen dos tipos: uno vasculitico,
caracterizado por stroke like y otro difuso, con demencia y sintomas
psiquiatricos. El edema cerebral localizado, la vasculitis autoinmune o el
efecto tdxico de la hormona liberadora de tirotropina, son posibles cau-
sas. Recientemente se sugiere que la base inmunopatoldgica es similar
ala encefalitis diseminada aguda.
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MICOFENOLATO MOETIL EN
ENFERMEDADES DE MUSCULO Y NERVIO

FARIAS RODOLFO, PERALTA SANDRA
H 33 IMSS MONTERREY NL.

ANTECEDENTES: El empleo de medicamentos en otras areas de la
medicina y el entendimiento de la fisiopatologia de las enfermedades
neuroldgicas ha permitido incrementar el potencial terapéutico en diver-
sas condiciones clinicas. Tal es el caso de micofenolato.

oBJETIVO: Documentar el uso de micofenolato en enfermedades de
musculo y nervio.

cAsos cLiNIcos: Caso 1: Polirradiculoneuritis cronica
desmielinizante. Femenino de 26 afios con cuadriparesia flacida
arrefléctica progresiva, hipotrofia y dolor neuropatico. Se identificé VCM
lentas, dispersion temporal anormal, latencias sensoriales no evocadas
y prolongacion de onda F. La biopsia del nervio desmielinizacion
segmentaria, edema endoneural e infiltrado mononuclear. Recibié
prednisona por 3 afios, deflazacort 2 afios. Inmunoglobulina IV por 2
afios y ciclofosfamida 1 afio. Adquirié afeccion de médula ésea y
alopecia. Desde hace 6 meses recibe micofenolato 1 g cada 12 h. sin
efectos adversos. Caso 2: Polimiositis. Femenino de 34 afios con
debilidad muscular progresiva hiperlordosis y arreflexia. Gowers
positivo. Marcha miopatica. CPK 7 620 U, DHL 1 426 U, TGO 248.
FR y ANA + patron homogéneo, antibNA y VIH negativos. La
electromiografia con actividad de insercion intensa, PUMs de baja
amplitud, polifasicos y reclutamiento anormal. La biopsia muscular
con infiltrado inflamatorio endomisial, necrosis y regeneracion. Reci-
bi6 prednisona 6 meses, azatioprina y metrotexate por 6 meses mas,
inmunoglobulina IV durante un afio y 6 pulsos de ciclofosfamida sin
cambios clinicos, con toxicidad a la médula 6sea y cistitis hemorragica.
Recibe micofenolato 1 g cada 12 desde hace 8 meses. Caso 3:
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Miastenia gravis. Hombre de 43 afios que presenta voz nasal, disfa-
giay ptosis cefalica exacerbadas con el calor desde hace 7 afios. La
estimulacion repetitiva con frecuencia de 2 Hz mostrd decremento en
la amplitud del potencial de accion muscular en el abductor policis
brevis y el abductor digiti quinti manus. No se considerd candidato a
timectomia e inici6 prednisona 1 mg/Kg/dia hasta inducir remision y
posteriormente dosis decrementales hasta 25 mg/dia. Al disminuir la
dosis del esteroide reaparece el trastorno de la fonacién y disfagia.
Recibi6 IglV durante 6 meses sin beneficio. Al usar azatioprina se
elevaron transaminasas y no modifico el cuadro. Desde hace 1 afio
recibe micofenolato 1 g cada 12 hy piridostigmina 120 mg cada 4 h.
Clinicamente asintomatico.

CONCLUSION: Existen diversas enfermedades neurol6gicas para las
cuales no hay un tratamiento curativo. Algunas de estas son tratadas con
medicacion inmunosupresora tales como los esteroides o agentes
citotoxicos. La eficacia de estos agentes es variable y depende del tipo y
severidad de la enfermedad. Desafortunadamente y aun en las mejores
circunstancias, estos tratamientos estan lejos de ser completamente efi-
cacesy aun mas, se asocian con toxicidad indeseable. Un antimetabolito
que es generalmente bien tolerado y parece tener eficacia en diversas
condiciones inflamatorias o de naturaleza autoinmune es el micofenolato
moetil. El cual es un agente inmunosupresor potente que bloguea la
sintesis de purina en los linfocitos Ty By selectivamente inhibe la proli-
feracion de éstos sin afectar a otras lineas celulares. Tiene un gran perfil
de seguridad y no existe toxicidad mayor a los diferentes 6rganos o
efecto mutagénico. Ademas permite disminuir y hasta suspender el em-
pleo de esteroides condicion relevante que modifica considerablemente
lamorbilidad.
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EPILEPSIA CON PUNTA-ONDA
CONTINUA DURANTE EL SUENO LENTO.
REPORTE DE UN CASO

PEREZ ROA VERONICA OFELIA, CASTELLANOS GONZALEZ ABRIL, GUERRA
GARCIA DIANA GABRIELA, FUENTES FUENTES GRISELDA, GARCIA RAMOS
JEANNIE, PEREZ RAMIREZ JOSE MARIEL

INTRODUCCION: La epilepsia con punta-onda continua durante el
suefio lento resulta de la asociacion de crisis parciales o generalizadas
en suefio y ausencia atipicas en vigilia. El patron electroencefalografico
consiste en complejo de punta-onda continua durante el suefio lento
mayor de 85% del registro. Considerandose como un estado eléctrico
durante el suefio, aparece después de la primera crisis asociandose
con deterioro cognitivo y conducta. Epilepsia de dificil control, observan-
dose desaparicion de las crisis y normalizacion del patrén
electroencefalografico entre los 8 y 15 afios. Presentamos el primer caso
identificado clinica y electroencefalograficamente con epilepsia punta-
onda continua en suefio en nuestro hospital.

PRESENTACION DEL cAso: Masculino de 5 afios, desarrollo
psicomotor normal, debuta con crisis convulsiva febril al afio de edad; a
partir de los 3 afios presenta crisis tonicas clénicas generalizadas, par-

ciales complejas sin control adecuado; a los 4 afios cursa con estado
parcial complejo observandose un estado eléctrico de complejo punta-
onda continua siendo intubado. Posteriormente presenta drops attacks y
crisis aténicas observandose agresividad. Actualmente con detencién
psicomotriz. Hallazgos radioldgicos: compatibles con trastorno de la mi-
gracion.

DISCUSION: Se trata de una epilepsia subdiagnosticada. Nuestro pa-
ciente se considerd como estado eléctrico continuo del suefio secunda-
rio a paquiria fronto-parietal derecha, asociacion reportada por Guerrini,
etal. 1998. Se realiz6 diagnéstico primario de estado parcial no convul-
sivo clinicamente, encontrando posteriormente trazo electroencefalografico
de complejo punta onda continua del suefio. Actualmente con dificil con-
trol de crisis predominantemente drops attacks y politerapia clasificandose
como epilepsia refractaria, sin recurrir adin a tratamiento quirdrgico.
CONCLUSION: ES necesario conocer esta patologia para poder iden-
tificarla y tratarla oportunamente y de esta manera tratar el deterioro
neuropsicoldgico que pudiera tener.
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MENINGITIS Y ATAXIA CEREBELOSA
POR VARICELA: INFORME DE UN CASO
Y REVISION EN LA LITERATURA

MIRANDA NAVA GABRIEL, ARCEO GUZMAN MARIO ENRIQUE,
CARRASCO VARGAS HUMBERTO
HOSPITAL MILITAR REGIONAL DE PUEBLA

INTRODUCCION: La varicela es una enfermedad infecciosa, altamen-
te contagiosa, causada por la infeccion primaria por el virus varicela-
zoster (herpes virus humano tipo 3). Se trasmite por contacto directo o
por via respiratoria y se manifiesta por una erupcion generalizada,
pruriginosa que se caracteriza por la aparicion sucesiva de brotes de
maculopapulas y vesiculas tipicas, que facilmente se rompen formando
lesiones costrosas, asociada a lesiones en las mucosas. En la era pre-
vacunacion, entre 90-95% de las personas adquiria el VVZ en la infan-
cia. Aunque suele ser considerada una enfermedad benigna, puede
presentar un amplio espectro de complicaciones que incluyen las infec-
ciones bacterianas secundarias.

OBJETIVOS: Reconocer las posibles complicaciones de la varicela.
Establecer los posibles diagnosticos diferenciales a nivel del sistema
nervioso central. Administrar el tratamiento adecuado para tratar de re-
vertir las complicaciones.

RESULTADOS: Paciente femenina de 6 afios de edad quien inicia su
padecimiento primero con la presentacion clasica de infeccion por varicela
confiebre, vesiculas diseminadas en todo el cuerpo y malestar general; a
las 72 horas empieza un deterioro neuroldgico consistente en cefalea,
irritabilidad, cefalea y una muy pronunciada ataxia incluyendo nistagmus.
En la exploracién neurologica se pudo apreciar rigidez de nuca, Brudzinski
positivo y sindrome piramidal bilateral, por lo que se encuentran datos
compatibles con neuroinfeccion. Se realiza TAC de craneo y ésta resulta
sin alteraciones; se procede a realizar puncion lumbar con discreto au-
mento de los leucocitos con predominio de linfocitos en 70%, aunque sin
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realizar cultivo viral por lo que se deduce que es una meningitis por
varicelay se iniciainmediatamente tratamiento con aciclovir y dexametasona
por via intravenosa; a los 10 dias de tratamiento la paciente tuvo una
mejoria excelente, egresandose sin ninguna secuela y totaimente sana.
DISCUSION: La varicela es una infeccion virica contagiosa que produ-
ce una erupcion caracteristica con picazén y esta formada por grupos de
manchas pequefias, planas o elevadas, ampollas llenas de liquido y
costras. La varicela, que es muy contagiosa, Se transmite por microgotas
transportadas por el aire y que contienen el virus varicela-zéster. Una
persona con varicela es muy contagiosa en cuanto aparecen los sinto-
mas y sigue siéndolo hasta que las ultimas ampollas hayan formado
costras. El aislamiento de una persona infectada previene el contagio de
lainfeccidn a otras personas que no la hayan padecido.
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APOPLEJIA PITUITARIA: INFORME DE UN
CASO Y REVISION EN LA LITERATURA

MIRANDA NAVA GABRIEL, VARGAS OCAMPO GENARO, ARCEO GUZMAN MARIO
ENRIQUE
HOSPITAL MILITAR REGIONAL DE PUEBLA

INTRODUCCION: La apoplejia hipofisiaria o pituitaria es un sindrome
clinico agudo caracterizado por cefalea de inicio rapido, vomitos, dismi-
nucion de la agudeza visual o del campo visual, oftalmoplejia y disminu-
cion del nivel de conciencia. Este sindrome esta causado por uninfarto
isquémico o hemorragico de la glandula hipofisiaria, lo cual ocurre de
manera invariable con la presencia de un adenoma hipofisiario o tras
una hemorragia obstétrica (Sx. de Sheehan). El hipopituitarismo transi-
torio 0 permanente es frecuente tras la apoplejia pituitaria. Ante la sospe-
cha debe instaurarse un tratamiento con corticoides, hidratacion y la
valoracién de una descompresion quirdrgica.

OoBJETIVOs: Conocimiento y revisidn de un caso de apoplejia pituitaria.
Recordar los lineamientos de tratamiento del panhipopituitarismo.
METODOS: Revisidn clinica de una paciente internada en la sala de
Muijeres del Hospital Militar Regional de Puebla.

RESULTADOS: Se realiza primero una tomografia tomando como diag-
ndstico inicial hemorragia subaracnoidea, al ver los hallazgos en las
imagenes adjuntas. Posteriormente se realiza una puncién lumbar sin
hallazgos de sangre en liquido cefalorraquideo, por lo que se deduce
que es una hemorragia Unicamente de la silla turca, como apoplejia
pituitaria. Se procede a la administracién de corticoides tipo
metilprednisolona 1 g diario durante cinco dias, llevando a la paciente a
una mejoria tan importante que no amerita descompresion quirlirgica
durante la valoracion neuroquirdrgica, presentandose actualmente sin
complicaciones, asintomatica y sin necesidad de terapia hormonal
restitutiva.

DISCUSION: Aunque pueden observarse hemorragias en ausencia
de sintomas clinicos, o hien, con un curso subagudo, el término apoplejia
se reserva para designar un cuadro neurolégico agudo cuyos sintomas
principales son cefalea y alteraciones visuales. La edad media de los
pacientes oscila entre los 37 y 56 afios, con un rango entre 6 y 88 afios,

describiéndose no pocas series en pacientes masculinos. Se conside-
ran factores precipitantes la presencia de un adenoma hipofisiario, dia-
betes mellitus, hipertension arterial, insuficiencia renal crénica, radiotera-
pia hipofisiaria, traumatismos, terapia con bromocriptina, tratamiento con
anticoagulantes, ventilacién mecanica y anestesia general.

CONCLUSIONES: La sintomatologia dependera de la agudeza y grave-
dad de lahemorragia. El cuadro clinico caracteristico consiste en cefalea
de inicio agudo, vémitos en proyectil, signos de afectacién meningea,
disminucién de la agudeza o del campo visuales, oftaimoplejia, disminucién
del nivel de concienciay en ocasiones hipofuncion pituitaria; excepcional-
mente se han descrito crisis epilépticas, hemiplejia por compresion del
tronco cerebral y diabetes insipida. El hipopituitarismo transitorio o perma-
nente es frecuente tras la apoplejia pituitaria, de hecho la terapia con
corticoides es de 58-89% y con hormona tiroidea de 42-82%, eso sin
contar que se utilizaria en 3-11% desmopresina para la diabetes insipida.
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ENFERMEDAD DE MOYAMOYA EN
CIUDAD DE MEXICO: REPORTE DOS
CASOS Y REVISION DE LITERATURA

SOTO CABRERA ELIZABETH
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

INTRODUCCION: La enfermedad de Moyamoya (EMM) es una en-
fermedad vascular oclusiva progresiva, con estenosis bilateral de la
arteria carotida interna (ACI), y aspecto angiografico de fumarola.
oBJETIVOS: Reportar dos casos con EMM con diferentes presentaciones.
METODOS: Reporte de casos. Caso 1: Mujer 38 afios, diestra. Presen-
tacion: sindrome talamico. Imagen: hemorragia talamica izquierda, infartos
bilaterales previos. Angiografia cerebral (AC): ausencia bilateral del flujo
en arteria cerebral anterior (ACA) y en arteria cerebral media(ACM),
vasos de neoformacion, imagen de fumarola, hipoplasia de la circulacion
distal, anastomosis de la circulacion extracraneal con la circulacion pos-
terior. Se hizo el diagndstico de EMM y se realiz6 revascularizacion sin
complicaciones, se encuentra asintomatica después de seis meses. Caso
2: Mujer 46 afios, diestra, hipertensa. Presentacion: hipertension
intracraneal, se diagnosticd hemorragia subaracnoidea, (HSA) Fisher
IV, se realiz craniectomia descompresiva, la AC con ACI adelgazadas
desde segmento cervical, exclusion de ACA y de ACM, vasos de
moyamoya, aspecto de fumarola, aneurisma en P1izquierda, se diag-
nosticd EMM, se realizd drenaje del hematoma y lobectomia temporal
derecha, tuvo edema cerebral refractario y deterioro progresivo, 10
dias después muerte cerebral y don6 érganos.

RESULTADOS: Dos femeninos, edad media 42 afios, presentacion,
una con hemorragia talamica se le realiz6 revascularizacion, sin
recurrencia y dos como HSA con resultado fatal.

pIscusION: La EMM es una entidad rara; mayor incidencia en japo-
neses, la menor incidencia reportada es en hispanos, en los dos pacien-
tes no hay ascendencia japonesa conocida.

coNcLUsIONES: EMM es una entidad rara y éstos son los primeros
casos reportados en México.
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TROMBOSIS VENOSA
CEREBRAL POST-PUNCION DURAL

ULLOA ALDAY JOSE OSVALDO, SERRANO ARIAS FABIOLA EUNICE
UNIVERSIDAD AUTONOMA DE COAHUILA, FACULTAD DE MEDICINA, UNIDAD SALTILLO.

INTRODUCCION: La trombosis venosa intracraneal tiene una inci-
dencia desconocida. Todos los grupos pueden afectarse; sin embargo,
hay un predominio en mujeres en edad fértil por causas especificas
como embarazo, teniendo una incidencia mayor durante este periodo
en el tercer trimestre segln algunos autores, este riesgo es dado por el
estado de hipercoagulabilidad, pero aun asi es mas comdn en el puer-
perio. El seno venoso mas comprometido es el sagital superior. El
tromboembolismo con una incidencia de 1 por 1000 embarazadas con-
tinda siendo una causa de muerte materna, entre ellos la trombosis
intracraneal, el mayor tipo de isquemia durante el embarazo y el puer-
perio, puede causar muerte materna.

oBJETIVO: Analizar la evolucidn y tratamiento del caso clinico y revi-
sar la literatura sobre la trombosis venosa cerebral relacionado al emba-
razoy al puerperio, asi como su asociacion a la puncion lumbar.
MATERIAL Y METODOS: Se realizé el estudio clinico de una paciente
femenina de 31 afios de edad, la cual no tiene ninglin antecedente patoldgico
y heredo-familiar de importancia. La paciente se presentd cuatro semanas
después de una cesarea con puncion dural advertida al darse de alta tres dias
posterior ala cesarea manifestada cefalea pulsatil que se exacerbaba conla
posicion de pie mejorando al acostarse sin retirarse por completo el dolor; se
inicia analgésicos como parecatamol con horario sin éxito, el motivo de interna-
miento fue por encontrarla el esposo tirada en el bafio con pérdida de estado
dealertay “orinada’”, durante la exploracion neurologica de ingreso la pacien-
te presentd signos de inatencién. La agudeza visual estaba disminuida y al
examen del fondo de ojo se observé ausencia del pulso venoso.
DISCUSION: Latrombosis del seno longitudinal superior se caracteriza por
cefalea, convulsiones focales o generalizadas, somnolencia, confusion,
aumento de la presion intracraneal y déficit neurologicos localizados, también
enocasiones por datos de irritacion meningea. Puede avanzar rapidamente
a estupor y coma. Suele ocurrir pérdida de fuerza de las extremidades
inferiores con signo de Babinski bilateral o hemiparesia. Suele estar ademas
relacionada con infecciones intracraneales o maxilofaciales, policitemia, en-
fermedad de células falciformes y enfermedad cardiaca congénita. Contribu-
yen asimismo a que se produzca trombosis de un seno venoso cerebral, la
deshidratacién por vomitos y las alteraciones inmunitarias como la presencia
de anticuerpos antifosfolipidos circulantes.
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HERPES ZOSTER RADICULAR
POSTELECTROCUTACION.
REPORTE DE CASO

ALVAREZ-PALAZUELOS LUCIA ELIZABETH, MUNOZ-PLASCENCIA S, ERWIN
CHIQUETE, RUIZ-SANDOVAL JL
HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA

INTRODUCCION: Las complicaciones neuropsicol6gicas secundarias
adescarga eléctrica son diversas con mas de 50 condiciones descritas
alafecha. Lo anterior es debido a la vulnerabilidad del sistema nervioso
central y periférico al insulto eléctrico y a que los sintomas pueden pre-
sentarse de forma aguda o diferida en meses o afios.

OoBJETIVOS: Reporte de paciente con herpes zoster radicular secun-
dario a electrocutacion.

REPORTE DE CAsSO: Masculino de 59 afios de edad y no diabético,
acudid por ardor y eritema en extremidad superior derecha sobre el
borde interno de brazo y antebrazo de tres dias de evolucién, debido a
descarga eléctrica accidental ocurrida dos semanas antes al hacer con-
tacto con una varilla en la red de cableado eléctrico de baja tensién. El
paciente mencion6 que la descarga fue momentanea con contraccion
tetanica leve y retiro rapido de la extremidad sin pérdida del alerta o
quemaduras en piel. A la exploracidn se observaron signos inequivocos
de herpes zéster radicular en dermatomos C8, T1. La administracion de
gabapentina 1,200 mg/dia hizo mejorar los sintomas y las lesiones des-
aparecieron un mes después. En un seguimiento a dos afios no existen
otras complicaciones relevantes.

DISCUSION: El herpes zdster radicular no ha sido previamente aso-
ciado a electrocutacion aunque si después de la manipulacion quirrgica
o estimulacidn eléctrica de alguna raiz o nervio por motivos terapéuticos o
diagnasticos.

coNcLUsIoNES: El caso presentado es doblemente interesante, ya
que por un parte da cuenta de una complicacién neurolégica por
electrocutacion no reportada previamente en la literatura y por otra,
destaca la reactivacion del virus por un mecanismo distinto.
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ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT JAKOB Y
MANIFESTACIONES NEUROPSIQUIATRICAS

VILLEGAS PICHARDO LUZ ODETTE, ZEPEDA JIMENEZ ENRIQUE
INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Laenfermedad de Creutzfeld Jakob debido a su heterogenicidad clinica
dificulta el diagndstico, en la variente se pueden presentar sintomas
psiquiatricos hasta en 26%. Describimos aqui un caso inusual de un
paciente que presenta alteraciones psiquiatricas. Mujer, 54 afios, sin
antecedentes neurologicos, con DM2. Inicio insidioso y progresivo con
temblor arritmico de gran amplitud y frecuencia en brazo derecho y
posteriormente izquierdo y troncal, que desaparece al dormir, alteracio-
nes en la marcha, mes y medio después vértigo y reduccion del campo
visual periférico bilateral. Desde el inicio, irritabilidad, llanto facil, bradilalica,
bradipsiquica, indiferente y tendencia al aislamiento, insomnio intermiten-
te. A la exploracién: alerta, agrafia, alteracion memoria, lenguaje no
fluente, nula abstraccion, animo triste, nerviosa, agresiva y con senti-
mientos de culpa. Hemianopsia homoénima derecha, AV 20/40, sacadas
hipermétricas y en rueda dentada, nistagmo rotatorio desencadenado
por maniobras posturales, espasticidad e hiperreflexia en miembros in-
feriores, Babinski derecho, palmomentoniano bilateral, temblor de repo-
so de gran amplitud y frecuencia, generalizado, no propositivo, de inten-
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cion, dismetria y disdiadococinecia bilateral, ataxia troncular y marcha
con lateropulsion a la izquierda, pasos cortos, sin braceo, incapacidad
para tandem. Resonancia y electroencefalograma sin alteraciones. Se
inicia tratamiento antidepresivo y benzodiacepinas sin mejoria de la
sintomatologia y fallece 11 meses después, se realiza autopsia y se
diagnostica enfermedad de Creutzfeldt Jakob. En este reporte describi-
mos una presentacion atipica de la enfermedad de Creutzfeldt Jakob en
asociacion con alteraciones neuropsiquiatricas. Hasta la fecha sélo he-
mos encontrado dos referencias en la literatura cientifica de dicha aso-
ciacion.
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THE EFFECTS OF IPSILATERAL
SUBTHALAMOMOTY AND PALLIDOTOMY IN
A PATIENT WITH PARKINSON’S DISEASE

OBESO JA,! JAHANSHAHI M,2 ALVAREZ L,* MACIAS R,* LOPEZ G2 WILKINSON L,? DAY
B,?PINTO S,* PAVON N,® RODRIGUEZ-OROZ MC,! TEJEIRO J,2 ARTIEDA J,* TALELLI P2
SWAYNE 0,2 RODRIGUEZ R,® PEDROSO 1,2 ALVAREZ E,? BHATIA K, LIMOUSIN P2
GURIDI J,* RODRIGUEZ DIAZ M,* ROTHWELLJC?

BACKGROUND: The basal ganglia are associated with movement but
their exact contribution is not well defined. Attention has been called to the
impunity by which the BG may be lesion for therapeutic porpoise in
patients. We have studied in detail a PD patient with combined lesion of
the left subthalamic nucleus and globus pallidus.

AIM: To describe and discuss the effect of ipsilateral lesion of Gpi and
STNin a patient with PD.

METHoD: We have assessed in detail motor performance with the upper
limbs by measuring several movement parameters, magnetic stimulation
and functional MRI during a joystick task. He has also been extensively
evaluated on a “go-no go” reaction time task and on and implicit and
explicitlearning task.

Resullts: In the “off” medication condition, all movement parameters were
improved with the right upper limb (operated) compared with the left side.
In the “on” medication state, the patient showed adequate capability to
benefit from precuing signaling with either hand, in a serial reaction time
task (SRTT). However, performance with the right hand deteriorated
significantly in a “go/no-go” task when the probability of moving (“go”)
became less certain. He also showed impaired ability to learn in an
implicit SRTT with the right hand.

coNcLusIons: 1. Stereotactic lesion of the BG in PD is associated
with some motor disturbances. 2. Once larned, adequate performance of
agiven movement or task is not affected by interrupting BG output to the
cortex.
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SINDROME DE RETT: REPORTE DE UN
CASO Y REVISION EN LA LITERATURA

MIRANDA NAVA GABRIEL, ARCEO GUZMAN MARIO ENRIQUE, CARRASCO VARGAS
HUMBERTO
CENTRO ESTATAL DE SALUD MENTAL, CIUDAD DE PUEBLA

INTRODUCCION: El sindrome de Rett es un trastorno en el desarrollo
neuroldgico infantil caracterizado por una evolucion normal inicial seguida
por la pérdida del uso voluntario y de movimientos caracteristicos de las
manos, un crecimiento retardado del cerebroy de la cabeza, dificultades
para caminar, convulsiones y retraso mental. El sindrome afecta casi ex-
clusivamente a nifias y fue identificado por el Dr. Andreas Rett en 1966.
oBJETIVOS: Conocer la enfermedad de Rett y los criterios de Diag-
ndstico Baden-Baden 2001. Realizar los diagnésticos diferenciales para
evitar errores de manejo. Difundir los casos clinicos observados en el
Centro Estatal de Salud Mental del Estado de Puebla.

METoDOs: Abordaje clinico de una paciente de 9 afios de edad que es
apoyada para su tratamiento en la consulta externa del Centro Estatal de
Salud Mental en el Estado de Puebla, pero debe notarse que ella es
cuidada en otra institucion estatal, llamada Casa de Angeles.
RESULTADOS: Paciente femenina de 9 afios de edad quien se desco-
noce elinicio de su padecimiento, ya que es el producto de la pendltima
gesta de seis en total y no se hacian cargo de ella, ya que su mama se
dedicaba a la prostitucion, aparte de sufrir golpes y ataques sexuales. Es
vista en la Casa de Angeles en la Ciudad de Puebla para nifios con
problemas mentales. Clinicamente se le conoce desde los 3 afios de edad,
tiempo que habita en dicha institucion. Desde entonces se observa con
autoagresiones, retraso psicomotor y de crecimiento, con disminucion del
perimetro cefalico, se conoce que tiene epilepsia desde los 6 meses de
edad con un dificil control de sus crisis, asi como un comportamiento autista;
llama la atencién el aleteo en sus manos de manera aleatoria, simétricay
que ameritaincluso a veces la sujecion ya que llega a autolesionarse.
DISCUSION: Se diagnostica sindrome de Rett observando signos y
sintomas durante el crecimiento inicial y el desarrollo del nifio y realizan-
do evaluaciones periddicas de su estado fisico y neuroldgico. Reciente-
mente, los cientificos desarrollaron una prueba genética para confirmar
el diagndstico clinico de este trastorno; la prueba involucra buscar la
mutacion de tipo MECP2 en el cromosoma X del nifio o nifia. Dado lo
que sabemos sobre los genes involucrados en el sindrome de Rett, tales
pruebas pueden identificar hasta un 80% de los casos. Algunos nifios
que padecen de caracteristicas similares al sindrome de Rett o que
presentan mutaciones genéticas de tipo MECP2 no satisfacen los crite-
rios para el diagnostico del sindrome como se especifica a continuacion.
Estas personas se describen como poseedoras de un sindrome de Rett
“atipico”. Los casos atipicos constituyen cerca de 15% del nimero total
de casos diagnosticados.

CONCLUSIONES: Se recomienda consultar un neurélogo pediatrico o a
un pediatra especializado en el desarrollo para confirmar el diagnostico
clinico del sindrome de Rett. El médico utiliza unas pautas sumamente espe-
cfficas, las cuales se dividen en tres tipos de criterios clinicos diversos: esen-
cial, de apoyo y de exclusion. La presencia de cualquiera de los criterios de
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exclusién niega un diagnostico “clasico” o “tipico” del sindrome de Rett.
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LINFOMA NO HODGKIN DE

MAXILAR DERECHO CON METASTASIS
A SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
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GUTIERREZ LOPEZ CLARA, PLASCENCIA ALVAREZ NOEL,

GONZALEZ ORIZABA IRIS MAURILIA , NUNEZ OROZCO LILIA

INTRODUCCION: Ellinfoma no Hodgkin puede involucrar el cerebro,
médula espinal, y mas frecuentemente las meninges. La presentacion de
cuadros neuroldgicos en pacientes sin historia de linfoma ocurre en 5%
de los casos.

OBJETIVO: Presentar el caso de un paciente con linfoma no Hodgkin
diagnosticado después de la presentacidn de un cuadro neuroldgico.
METODOS: Se presenta la historia clinica y los estudios paraclinicos del
caso.

RESULTADOS: Hombre de 30 afios que inici6 su padecimiento en
octubre de 2005 con cefalea opresiva bifrontal, en abril de 2006 presen-
ta una crisis parcial compleja, posteriormente cursa con alteraciones en
el comportamiento, y variaciones del animo y en los siguientes meses
crisis ténico-clénicas generalizadas hasta llegar a estado epiléptico con-
vulsivo. Cuatro afios antes extraccion de un tumor de la mejilla derecha
sin ningUn tratamiento. Exploracién: minimental de 25 puntos, nistagmus
agotable a la derecha, hiperestesia en larama V3 derecha, fuerza 3/5
proximal y distal global, patelar +++, demas reflejos +, tono normal,
sensibilidad conservada en todas sus modalidades. Resonancia de en-
céfalo con lesiones corticosubcorticales bifrontales y simétricas, con afec-
cion del cuerpo calloso, y reforzamiento meningeo interhemisférico, y
basal frontal bilateral, con engrosamiento marginal de la mucosa del
antro maxilar y del complejo dseo, aumento del volumen del cornete
superior ipsilateral. Diagndstico histolégico: linfoma no Hodgkin.
DISCUSION: Paciente con tumoracién no tratada en antro maxilar
derecho, que cuatro afios después presenta un cuadro neuroldgico
progresivo subagudo con lesiones multiples en l6bulos frontales, con
presentacion clinica neurologica secundaria a metastasis de linfoma no
Hodgkin

coNcLusION: El linfoma no Hodgkin tiene relativamente una baja
incidencia de metastasis al sistema nervioso central menor a 5%, por lo
que en este caso gracias al antecedente de la extraccion tumoral del
maxilar derecho, estudios de imagen y estudio histolégico pudimos con-
cluir la etiolégica de las manifestaciones neuroldgicas.
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SINDROME DE PARINAUD
DEBIDO A ANGIOMA CAVERNOSO
MESENCEFALICO DORSAL

RODRIGUEZ DE LA ROSA ROGELIO FRANCISCO, OSNAYA RUBIO ANA LILIA,
PALACIOS REYES JORGE ALEJANDRO
IMSS, CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI.

ANTECEDENTES: El sindrome mesencefalico dorsal, también conoci-
do como sindrome del acueducto de Silvio, Sindrome de Koeber-Salus-
Elschnig o sindrome de Parinaud se relaciona mas frecuentemente con
hidrocefalia 0 tumores de la regién pineal. Se caracteriza principalmente
por pardlisis de la mirada conjugada hacia arriba (algunas veces tam-
bién para lainfraversién), trastornos pupilares, nistagmo de convergen-
cia a la supraversion. Retraccion patoldgica del parpado o signo de

Collier, durante la reacomodacion horizontal el ojo en abduccion se
mueve mas lentamente que el ojo en aduccion.

OBJETIVO: Presentacion de un caso de sindrome de Parinaud debido
aangioma cavernoso mesencefalico dorsal.

PRESENTACION: Hombre de 18 afios de edad sin antecedentes de
importancia con cuadro de treinta dias de evolucién caracterizado en
un inicio por vértigo, hiperestesia hemifacial derecha, lateropulsion
indistinta, desviacién de la comisura labial de la cual no especifica lado
y disartria, por lo que acudi6 con facultativo quien lo manejé con com-
plejo B sin mejoria. Al momento de la exploracion se encuentra con
pupilas isocéricas reflejo fotomotor y consensual presentes. Mirada
primaria con tendencia a la convergencia. Limitacion absoluta para la
supraversion y leve a la infraversién, limitacién para la abduccion
derecha. Convergencia limitada, la pupila no pasa de la linea media y
se aprecia nistagmo de convergencia. Parpados sin alteraciones. El
resto de la exploracion neuroldgica es normal. Se realizé resonancia
magnética nuclear del encéfalo encontrando malformacion de tipo
vascular en la regién mesencefalica dorsal compatible con un angioma
cavernoso.

DISCUSION: Los angiomas cavernosos son malformaciones vasculares
que se definen histolégicamente por la presencia de sinusoides dilatados
rodeados por una capa simple de endotelio con una fina e inconstante
adventicia fibrosa, carecen de capa muscular o tejido parenquimatoso
cerebral; casi siempre existen macréfagos con hemosiderina y even-
tualmente cicatrices fibrosas como signos de sangrado antiguo. Los
angiomas cavernosos constituyen 10-15% de las malformaciones
vasculares en general, se presentan en forma esporadica y se cree que
laincidencia del tipo familiar es entre 6 y 15%. Lesiones mdiltiples existen
en 15% aproximadamente, siendo hasta 50-75% en los casos familia-
res. La localizacién mas frecuente de estas lesiones es supratentorial
hasta en un 80% de los casos. 60% de los casos se localizan en tallo
cerebral, de los cuales son mas frecuentes en el puente. El caso de este
paciente constituye una causa poco comun del sindrome de Parinaud,
ya que en lamayoria de los casos se asocia a tumoraciones de la regién
pineal (pineoblastoma, pinealoma, pineocitoma), hidrocefalia o incluso
esclerosis multiple, la cual constituye una causa frecuente en este grupo
de edad.
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EVENTO VASCULAR CEREBRAL

ISQUEMICO EN PACIENTE JOVEN SECUNDARIO
A ENFERMEDAD DE TAKAYASU

MARTINEZ M. ADRIANA, SANTAMARIA M. SALVADOR, JUAREZ J. HUMBERTO
IMSS

INTRODUCCION: La enfermedad vascular cerebral en el paciente
joven (menor de 40 afios) ocupa 5% de estos eventos y su etiologia
difiere de la de pacientes de mayor edad. Una de las raras causas de
infarto cerebral corresponde a la enfermedad de Takayasu. Se presen-
ta un caso de paciente joven que debuta con evento vascular cerebral
isquémico secundario a esta enfermedad.
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oBJETIVO: Andlisis y revision de un caso de infarto cerebral secunda-
rio de Arteritis de Takayasu, datos clinicos y cambios hemodinamicos por
Doppler carotideo y transcraneal.

RESUMEN: Femenino, 21 afios, uso de hormonales inyectables, cua-
dros cefalélgicos tipo migrafia desde los 12 afios. Inicia con cefalea
subita hemicraneal derecha e intenso dolor cervical derecho, pérdida
del estado de alerta, debilidad de hemicuerpo derecho, desviacion de la
comisura labial a laizquierda y alteraciones del lenguaje. Exploracion:
afasia motora, paresia facial central derecha; hemiplejia faciocorporal y
arreflexia derecha, Bahinski e hipoestesia derechas. Soplo sistélico gra-
do lll en foco pulmonar irradiado a ambas carétidas. Tensién arterial: 90/
60 derecha, 80/50 izquierda, pulsos radiales asimétricos. Laboratorios:
Leucocitos 13 300, IgA 804, PCR 22mg/dL, AAN 80 moteado fino, VIHy
resto negativo. Tomografia y resonancia magnética de encéfalo con
datos de infarto cerebral en fase aguda en territorio de art. cerebral
media izquierda. Electrocardiograma: Normal. Ecocardiograma: sin
trombos intracavitarios; aorta trivalva, insuficiencia leve, FEVI 71%.
Doppler carotideo: ausencia de flujo de arteria carétida interna izquierda
y muy disminuido de la derecha. Doppler transcraneal: Flujos normales
en circulacion anterior pero aplanamiento generalizado de los espectros
con bajas resistencias. Arterias vertebral izquierda y basilar incremento
significativo en velocidades de flujo y baja resistencia. Angiografia cere-
bral y de troncos supraadrticos: Ausencia de carétidas y disminucion del
calibre de ambas subclavias diagnostica de Arteritis de Takayasu.
DISCUSION: Muijer joven con infarto en territorio de arteria cerebral
media izquierda, soplos en carétidas, asimetria de tensién arterial y
pulsos braquiales y carotidinia, asi como alteraciones angiogréaficas y en
estudios ultrasonograficos carotideo y transcraneal. En este ltimo con
multiples anomalias secundarias a la afeccion bilateral de los sistemas
carotideos y vertebrobasilares, sin datos de estenosis intracraneales
con criterios para Arteritis de Takayasu, con un tipo | angiografico y
grupo 1B por cuadro clinico.

CcoNcLUsIONES: La Arteritis de Takayasu es un proceso inflamatorio
cronico de grandes vasos relacionada a alteraciones neurol6gicas se-
cundarias a hipertension o isquemia. Los datos clinicos como anomalias
enla presion arterial, pulsos periféricos y carotidinia, asi como los hallaz-
gos en estudios invasivos y no invasivos son herramientas invaluables
para el diagndstico de esta patologia.
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EVENTO VASCULAR CEREBRAL EN JOVEN
POR DEFICIENCIA FAMILIAR DE PROTEINA
CY S. REPORTE DE CASO

ESPINOSA ZACARIAS JUAN PEDRO, GARCIA BENITEZ CLOTILDE, TRUJILLO OJEDA
HECTOR
HOSPITAL SUR ALTA ESPECIALIDAD DE PEMEX MEXICO, D.F.

INTRODUCCION: La deficiencia de los inhibidores de la coagulacion
entre los cuales estan la proteina Sy C, asi como la antitrombina lll, estan
asociados con el incremento de episodios trombdticos. La deficiencia de
ellos puede ser adquirida o hereditaria.

OBJETIVO: Se presenta el caso de una joven con deficiencia familiar
de proteina S.

METODO: Paciente femenino de 20 afios de edad que presenta
parestesias y posteriormente torpeza y debilidad de hemicuerpo dere-
cho, alteracion de la marcha y desviacién de la comisura labial a la
izquierda ademas de disfasia motora. Tiene como antecedentes ser
estudiante universitaria, toma anticonceptivos oral desde hace un afio.
RESULTADOS: Exploracion con fuerza muscular en extremidad supe-
rior derecha 3/5, inferior derecha 0/5, hemicuerpo izquierdo normal,
reflejos de estiramiento muscular +++ hemicuerpo derecho. Babinski
derecho. El electroencefalograma se encuentra con asimetria a expen-
sas de menor voltaje en region frontoparietal derecha. La tomografia
axial computarizada de craneo en fase simple y contrastada tomada a
las 24 horas de iniciar la hemiparesia se encuentra normal. Resonancia
magnética cerebral con imagen hipointensa en T1 e hiperintensaen T2,
asf como hiperintensa en fase FLAIR en regién cortical frontal izquierda
que se extiende hacia ndcleo caudado y capsula interna de forma trian-
gular sugestivos de evento isquémico en territorio de arteria cerebral
media izquierda. Citoquimico de liquido cefalorraquideo, valoracion
cardioldgica y perfilinmunolégico normales. Anticardiolipinas, células
LE, factor reumatoide, bandas oligoclonales, anticuerpos antinucleares
y anticoagulante lGpico negativos. Factor V Leiden, antitrombina Il y
proteina C normales, proteina S disminuida. La madre con deficiencia de
proteina C y una hermana con deficiencia de proteina S. Se da trata-
miento anticoagulante y antiagregante plaquetario, mejora de su fuerza
muscular con la rehabilitacion. Se envia a genética para consejo genético.
DISCUSION: El evento vascular cerebral en joven involucra a multiples
causas, las trombofilias no son tan frecuentes, y la posibilidad de encontrar
alteraciones familiares también debe de considerarse. El uso de
anticonceptivos es un factor precipitante de un evento vascular cerebral y en
esta paciente se sumd a la presencia de deficiencia familiar de proteina S.
coNcLUsIONES: La deficiencia familiar de proteina S aunado a
anticonceptivos orales incrementa la posibilidad de evento vascular ce-
rebral en joven.
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CRIPTOCOCOSIS MENINGEA EN PACIENTE
HIV NEGATIVO. REPORTE DE CASO

MELENDEZ BARRAZA JOSE ALEJANDRO
IMSS

INTRODUCCION: La afeccion del sistema nervioso central por
criptococo es una enfermedad rara que ocurre con mayor frecuencia en
pacientes con inmunodepresion asociada a virus de inmunodeficiencia
adquirida. La forma de presentacion clinica mas frecuente son la
criptococosis meningea y los criptococomas.

OBJETIVO: Presentar el caso de un paciente con criptococosis
meningea sin inmunosupresion, HIV negativo, con afeccién exclusiva
del sistema nervioso central por Cryptococcus neoformans.

METODO: Presentacion de caso: Mujer de 33 afios de edad, sin ante-
cedentes patologicos de importancia, que tiene cefalea generalizada,
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continua, tipo opresiva, un mes de evolucién, intensidad 5/10 que au-
mento lenta y progresivamente, se incrementa con esfuerzos, mejora
con analgésicos convencionales, se agrega posteriormente nauseay
vlmito. Curso con estado confusional, ademas de diplopia de forma
subita sin fendmenos neurovegetativos agregados. La exploracion
neuroldgica con papiledema en la funduscopia, disminucion de la agu-
deza visual 20/100, oftalmoparesia y sindrome meningeo, resto sin alte-
raciones. Los estudios de imagen tomografia computada, resonancia
magnética de encéfalo y radiografia de térax normales. Puncidn lumbar
con aumento de presion de apertura 30 cm H,0, citoquimico de liquido
cefalorraquideo con pleocitosis monocitica, Gram con levaduras, tinta
china positiva y cultivo de hongos positivo para Criptococcus neoformans.
DIscusION: Nuestro caso coincide con los reportes de la literatura
donde se menciona a Criptococcus neoformans y la variedad C. gatti
como causas comunes de criptococosis meningea en pacientes
inmunocompetentes.

CONCLUSIONES: La criptococosis del sistema nervioso central no es
exclusiva de pacientes HIV positivos de acuerdo con el creciente repor-
te de casos en pacientes sin inmunosupresion.
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SINDROME MEDULAR TRANSVERSO COMO
MANIFESTACION DE UN SINDROME
MEDULAR TRANSVERSO

HERRERA LEON N, OROZCO PAREDES J,? PLAYAS PEREZ GIL2 ALFARO TAPIA C!
$MEDICOS RESIDENTES DE 3ER ANO DE NEUROLOGIA. 2 MEDICO ADSCRITO DEL
SERVICIO DE NEUROLOGIA. ? JEFE DEL SERVICIO DE NEUROLOGIA CLINICA
SERVICIO DE NEUROLOGIA CLINICA. HOSPITAL GENERAL DE MEXICO.

INTRODUCCION: El plasmocitoma es una neoplasia de célu-
las plasmaticas, representa un 5% de las malignidades de células
plasmaticas, la relacién mujer-hombre 2:1, edad media de presentacion
alos 55 afios, afecta primariamente el esqueleto axial. El sintoma mas
comun es dolor radicular o vertebral. Los criterios diagndsticos son area
local de destruccion 6sea, aspirado de médula 6sea normal, radiogra-
fias de huesos largos normales, ausencia de anemia, hipercalcemia,
ausencia o bajos niveles urinarios o séricos de inmunoglobulina
monoclonal, no lesiones adicionales en Resonancia Magnética de la
columna. La radioterapia radical es el tratamiento de eleccion.

MATERIALES Y METODOS: Hombre de 51 afios de edad, con
padecimiento caracterizado por dolor en region toracica anterior tipo
descarga eléctrica, irradiacion hacia térax posterior, intensidad 8/10 en
EVA, persistente, aumenta con movimientos respiratorios y disminuye
con analgésicos, 10 dias posteriores disminucion de la fuerza en extre-
midades inferiores de predominio izquierdo, disminucion de la sensibili-
dad desde la tetilla en sentido caudal de manera simétrica. Ala explora-
cién neuroldgica paraparesia de extremidades inferiores, fuerza muscular
en extremidad superior derecha 4/5 + proximal y distal y la izquierda 4/
5 proximal y distal, hiperreflexia de aductores, patelares, aquileos y
Bahinski bilateral. Hipoestesia al tacto superficial, dolor y temperatura a
partir de T3, hipopalinestesia a partir de este nivel en sentido caudal.
Evoluciond inicialmente con mayor déficit motor, se agrego alteracion del

esfinter vesical y rectal. Se trat6 con radioterapia y mejor6 el dolor, con
la descompresion quirdrgica presentd mejoria de la fuerza muscular,
recuperd lamarchay la funcién de esfinteres.

REsULTADOS: LCR con pleocitosis e hiperproteinorraquia,
deshidrogenasa lactica, B2 microglobulinemia, proteina de Bence-Jones
Kappay lambda normales, Rx de craneo y huesos largos sin lesiones
liticas, tele de térax normal, aspirado de médula dsea normocelular con
megacariocitos normales; TAC de térax que muestra tumor del cuerpo
vertebral T4, IRM de columna toracica con colapso vertebral de T4 e
infiltracién de T3 a T7 en relacién con proceso linfoproliferativo, biopsia
del cuerpo vertebral T5 y tejidos blandos con reacciones de
inmunohistoquimica que mostré células neoplasicas en los cuerpos ver-
tebrales con positividad en CD 138 (marcador de células plasmaticas).
CONCLUSION: El plasmocitoma es una neoplasia de células plasmaticas
de presentacion poco comdn, en este caso cumplié con los criterios
diagnosticos de las clinicas oncoldgicas, sin evidencia de enfermedad
generalizada como ocurre en un 25% de los pacientes al momento del
diagnostico. En este caso la presentacion fue como un sindrome medular
transverso con buena respuesta al tratamiento quirlrgico y a 15 sesio-
nes de radioterapia y sin presencia atn de la proteina M.
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TUBERCULOSIS PARENQUIMATOSA
ATIPICA. PRESENTACION DE UN CASO

GUTIERREZ LOPEZ CLARA, QUINONES AGUILAR SANDRA, ALARCON AVILES
TOMAS, NUNEZ OROZCO LILIA

INTRODUCCION: La tuberculosis es un problema de salud altamente
prevalente de los paises en vias de desarrollo. La meningitis tuberculosa
representa 5 a 15% de las tuberculosis extrapulmonares, puede mani-
festarse de muy diversas formas, habitualmente con un cuadro de me-
ningitis subaguda otras formas de presentacién son mucho menos fre-
cuentes y hacen muy dificil considerar el diagndstico, como el caso que
presentamos a continuacion.

oBJETIVO: Discutir los datos clinicos y radioldgicos atipicos del caso
que presentamos.

METODOS: Presentacion de la historia clinica, evolucion y resultados
de estudios paraclinicos.

RESULTADOS: Historia clinica: Mujer de 52 afios que inici6 el 18 de
noviembre de 2006 con cefalea hifrontal seguida de parestesias en
ambas manos, disartria, vértigo, desorientacion, agitacion psicomotriz,
alucinaciones visuales y auditivas, somnolencia y fiebre. Exploracion:
Desorientacion en tiempo, labilidad emocional, discalculia, alteraciones
de memoria reciente, lenguaje escandido, papiledema e hipoacusia bila-
teral, fuerza muscular 4/5 global, rigidez de nuca, hiperreflexia y Babinski,
temblor generalizado en todo el cuerpo, disdiadococinesia bilateral.
Marcha con amplia base de sustentacién que requiri6 apoyo, con
lateropulsion derecha. Tomografia de craneo con mdltiples imagenes
hipodensas redondeadas en ambos hemisferios cerebrales y en cuerpo
calloso sin reforzamiento con el medio de contraste. Resonancia magné-
tica de encéfalo con lesiones hipointensas mdiltiples frontales izquierdas y
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en cuerpo calloso de aspecto apolillado, sin captacién de gadolinio,
hipointensas en FLAIR 273 células (77% polimorfonucleares), 37 mg de
glucosay 97 mg de proteinas; reaccién en cadena de polimerasa posi-
tiva para tuberculosis.

DISCUSION: Las lesiones encontradas en resonancia magnética sin
captacion de gadolinio eran muy atipicas, ya que los granulomas y
abscesos tuberculosos captan el contraste; la evolucion y los sintomas
clinicos fueron también atipicos y se hizo el diagndstico tres meses des-
pués de iniciado el cuadro, el cual remitié por completo con el tratamiento
antifimico, al igual que las lesiones en la resonancia magnética.
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MENINGIOMA INFANTIL.
REPORTE DE CASO

HERNANDEZ VALDEZ ANGELICA, SANCHEZ LOPEZ ISAIAS, CANTU SALINAS
ADRIANA, VAZQUEZ FUENTES SALVADOR
HOSPITAL UNIVERSITARIO DE MONTERREY

INTRODUCCION: Los tumores meningeos son muy infrecuentes en la
infancia. El meningioma es una tumoracion que deriva de las células
meningoteliales. El término “meningioma” fue acufiado por primera vez
por Harvey Cushing. La incidencia es de 2 en 100,000 personas. Re-
presentan 1% de los tumores intracraneales en edad pediatrica. En la
mayoria de los casos se trata de una tumoracion benigna bien delimitada
del parénquima cerebral circundante y cuya extirpacion completa signi-
fica, en un alto porcentaje de los casos, la curacion del paciente. Sin

embargo se describe un comportamiento diferente en este grupo de
edad.

OBJETIVO: Reporte de caso y revision de la literatura de meningioma
infantil en el Hospital Universitario de Monterrey. Durante un periodo de
dos afios.

cAsos cLiNIcos: Caso 1: Masculino de 10 afios de edad que inicia
sintomatologia 2 meses previos a su ingreso caracterizada por cefalea
moderada de predominio occipital vespertina autolimitada esporadica,
con déficit en aprovechamiento escolar, disgrafia, vision borrosa, a la
exploracion presenta papiledema bilateral, barre derecho, hiperreflexia
generalizada, se realiza IRM con tumoracion frontoparietal izquierda
con calcificaciones se reseca y el patologia reporta meningioma grado Il.
Buena evolucién clinica. Caso 2: Masculino de 6 afios Inicia con
sintomatologia dos meses previos con exostosis en zona parietal dere-
cha no dolorosa sin aumento de volumen, disminucién de la agudeza
visual bilateral y diplopia horizontal, con datos de craneo hipertensivo, la
exploracién con papiledema bilateral pupilas de 4 mm no reactivas
ala luz, amaurosis, la IRM con lesién en region temporoparietal dere-
cha con desplazamiento de las estructuras de la linea media, se reporta
meningioma grado IIl. Queda con ceguera como secuela.
CONCLUSION: Aungue este tipo de neoplasias en edad pediatrica son
inusuales es importante un estudio patologico de toda tumoracién, ya
que tiene un comportamiento mas agresivo, y esto esimportante para un
manejo oportuno y mejorar la calidad de vida de nuestros pacientes.



