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PERFIL CLINICO Y BIOQUIMICO DE 27
FAMILIAS CON ADRENOLEUCODISTROFIA

IBARRA JORGE, RUIZ GARCIA MATILDE,
HERNANDEZ GLORIA, MUNIVE BAEZ LETICIA
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA.

oBJETIVO: Conocer las caracteristicas clinicas y bioguimicas de las familias
mexicanas con X-ALD.

MATERIAL Y METODOS: Estudio descriptivo, retrospectivo, observacional y
transversal. Revision de expedientes clinicos analizando las variables con esca-
la nominal, evaluados en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo de enero
de 2000 a diciembre de 2006.

RESULTADOS: Se evaluaron a 36 pacientes masculinos y sus familias, se
realizaron 169 determinaciones de AGCML, 27 de 36 pacientes fueron positivos
para ADL-X. 21/27 pacientes tenian antecedentes heredofamiliares positivos. 20
pacientes (74%) presentaron el fenotipo cerebral infantil, cuatro pacientes (14.8%)
enfermedad de Adisson, dos pacientes (7.4%) cerebral del adolescente, un pa-
ciente (3.7%) cerebral del adulto. La edad media de manifestaciones clinicas fue
7.3 afios para la forma cerebral y 10 afios para Adisson. Todos los pacientes
sintomaticos mostraron desmielinizacién en la resonancia cerebral. Cuatro pa-
cientes fallecieron, en el resto se documentd progresion.

CONCLUSIONES: La hiperpigmentacion progresiva y afeccion de la glandu-
la suprarrenal son manifestaciones tempranas y constantes en la variante
cerebral infantil, la determinacion AGCML es necesaria para detectar varones
en fase presintomatica y poder modificar la evolucién natural de la enferme-
dad. Es indispensable que a todo paciente con insuficiencia suprarrenal de
etiologia no definida se le realice la determinacién de AGCML, de ser paciente
con ADL-X se debera vigilar la aparicién de sintomas neuroldgicos y evaluar
trasplante de médula dsea. En la serie, tres pacientes con enfermedad de
Adisson iniciaron su afeccién neurolégica en los 12 primeros meses de segui-
miento, uno de ellos testigo de Jehova rechazd la posibilidad del trasplante,
los otros dos pacientes se encuentran en proceso de evaluacion para realizar

el procedimiento.

DETERMINACION DE ACIDO

HOMOVANILICO EN LIQUIDO
CEFALORRAQUIDEO EN PACIENTES
PEDIATRICOS CON DISTONIA PRIMARIA
GENERALIZADA DEL CMN 20 DE NOVIEMBRE

VACA CASTRO MAYANIN, SOLORZANO GOMEZ ELSA, ISLAS GARCIA DAVID
CENTRO MEDICO NACIONAL 20 DE NOVIEMBRE, ISSSTE.

INTRODUCCION: Distonia es un trastorno hipercinético del movimiento, carac-
terizado por contracciones involuntarias, sostenidas o intermitentes, que causan
retorcimiento y movimientos repetidos, posturas anormales o ambos. Se conocen
15 tipos de distonias primarias generalizadas. El tipo 5 y 14 muestran niveles
bajos 0 no detectables de &cido homovanilico (AHV).

oBJETIVO: Determinar el nivel bajo o no detectable de AHV en liquido
cefalorraquideo, lo cual es un marcador bioldgico til que sugiere el diagnds-
tico de las distonias primaria generalizada en nifios del tipo 5 o0 14.
MATERIAL Y METODOS: Estudio prospectivo, transversal, experimental en el
cual se determind AHV en liquido cefalorraquideo en pacientes que cumplieron
criterios para distonia primaria, en ayuno, entre las 8:30 y 10:30 am. Las mues-
tras se procesaron en el laboratorio de Neuroquimica del Instituto Nacional de
Neurologia y Neurocirugia y se determiné por cromografia la concentracion de

4cido homovanilico, con minima deteccién de 36 nM y se compararon dichos
niveles con controles externos.

RESULTADOS: Estudiamos nueve pacientes, siete mujeres y dos hombres, 4/
10 mostraron niveles no detectables mientras que 2/10 los tuvieron en rangos
inferiores a lo minimo esperado.

coNcLUsION: Nuestros resultados demuestran que 6/9 pacientes tienen nive-
les no detectables o inferiores a lo esperado por edad comparados con controles
externos, lo que pudiera ser un pardmetro indirecto de distonia primaria tipo 5 o 14
quedando pendiente la determinacién molecular para poder establecer grado de

concordancia.

EXPERIENCIA DE 62 PACIENTES
MEXICANOS CON SINDROME DE RETT

MEDINA-CRESPO VIOLETA,* GONZALEZ-DEL ANGEL ARIADNA**

RUBIO-RINCON GLORIA,* PEREZ-RODRIGUEZ LILIANA*

SERVICIOS DE NEUROLOGIA* Y BIOLOGIA MOLECULAR,** INSTITUTO NACIONAL DE
PEDIATRIA (INP). ASOCIACION MEXICANA DE SINDROME DE RETT, A.C. (AMSRAC),
CIUDAD DE MEXICO.

OBJETIVO: Presentar la experiencia de 62 pacientes mexicanos con Sindrome Rett.
MATERIAL Y METoDoOs: Estudio descriptivo, transversal y retrospectivo:
Serie de casos con diagnéstico de Sindrome de Rett (SR) de la base de datos del
archivo clinico del INP y de la AMSRAC de 1992-2008. Los datos se recopilaron
del expediente clinico (primera valoracion del neurdlogo pediatra) basados en los
Criterios Diagndsticos Mayores y de Apoyo establecidos por el Trabajo del Grupo
de Expertos (2001). Se agruparon en las dos formas reconocidas: clasica (tipica)
y variante (atipica). A partir del 2007 la bisqueda de las cuatro mutaciones mas
frecuentes del gen MECP2 (causa de SR en 85%) se ha iniciado mediante el
aislamiento del DNA de leucocitos séricos, con técnica de PCR y enzimas de
restriccion RFLP: R168X, T158M, R270X y R306C.

RESULTADOSs: De los 62 casos detectados, se excluyeron 19 (sin el expediente
clinico disponible). N = 43. Edad: Intervalo 2-22 afios, promedio: 9.4 afios. 41
mujeres y dos varones. 21 de tipo clasico. 22 variantes: 7 = Deambulacion
auténoma en > 4 afos, 5 = Inicio tardio, 5 = Crisis epilépticas tempranas (< 6
meses de edad), 2 = varones, 2 = alteracion severa del mecanismo de deglucion.
Mutaciones en 25 pacientes: T158M = 4 (tres clasicas, una variante con alteracion
severa de la mecénica de la deglucion), R306C = 3 (dos clasicas, una variante
con epilepsia < 6 meses de edad), R270X = 3 clasicas, R168X = 2 clasicas.
coNcLusloNEs: Otros paises tienen series de 250-400 pacientes, nuestro
tamafio de muestra es muy reducido, ya que s6lo son dos fuentes de informacion y
con alto numero de desercién. En México es la primera vez que se buscan
sistematizadamente las cuatro mutaciones méas frecuentes del MECP2. Los estudios
mundiales estan enfocados a correlacionar el fenotipo-genotipo, ya que las caracteris-
ticas clinicas, la evolucion, el prondstico y recientemente el tratamiento puede ser
diferente, dependiendo del tipo de mutacion. Aln nos falta por determinar otras mutacio-
nes del MECP2 u otros genes candidatos responsables del SR. En el 2009 estaremos
recolectando los datos protocolizados y las muestras que nos indicaran cudles son las

caracteristicas fenotipicas y genotipicas de nuestra poblacion.

INFLUENCIA DE ACIDO VALPROICO Y
OXCARBAZEPINA SOBRE PARAMETROS
NUTRICIONALES EN NINOS EPILEPTICOS

LACRUZ-RENGEL MARIA A, ALVAREZ MARIA, CAMACHO C. NOLIS
INSTITUTO AUTONOMO UNIVERSITARIO DE LOS ANDES (IAHULA), MERIDA-
VENEZUELA.



146 XVIII Reunién Anual de la Sociedad Mexicana de Neurologia Pediatrica, A.C. Presentacion de trabajos en Plataforma

Rev Mex Neuroci 2009; 10(2): 145-151

INTRODUCCION: Recientemente ha surgido la preocupacion en el colectivo
por la obesidad, condicién que se describe como efecto colateral del uso de
farmacos como la Oxcarbazepina (OxCBZ) y el Acido Valproico (AVP), de
amplia utilizacién en pacientes pediatricos epilépticos.

oBJETIVO: Establecer la influencia de estos farmacos en el estado nutricional de
nifios epilépticos.

MATERIAL Y METoDoOs: Se realizd un estudio prospectivo, descriptivo con
109 nifios epilépticos entre 4 y 10 afios de edad, de ambos sexos, procedentes
de la consulta de Neuropediatria del IAHULA. Se dividieron en dos grupos de
acuerdo al tratamiento recibido: 59 con AVP y 50 con OxCBZ. De sus historias
clinicas se obtuvieron indicadores antropométricos de dimensién corporal: peso,
talla e indice de masa corporal a intervalos preestablecidos (previo, al mes vy al
sexto mes de tratamiento) y se hicieron los diagndsticos nutricionales respecti-
vos en cada tiempo, utilizando como referencia el estudio trasversal de Cara-
cas y las tablas NCHS (OMS). Los resultados se analizaron con prueba de
andlisis de varianza (ANOVA) y prueba Duncan.

RESULTADOS: Se encontrd que el uso del AVP en los nifios epilépticos produce
aumento de peso de forma progresiva, fundamentalmente en aquéllos cuya condi-
cion inicial es de sobrepeso. Esta asociacion estadistica fue marginalmente signifi-
cativa (p = 0.099). El periodo critico de incremento ponderal fue a los seis meses de

tratamiento con AVP. No hubo cambios de peso ni talla con el uso de OxCBZ.

TRASTORNOS SECUNDARIOS DEL SUENO
EN NINOS CON TRASTORNO POR DEFICIT DE
ATENCION: ANALISIS DE 547 PACIENTES

GARCIA-JASSO FERNANDO GPE,* DAVILA-GUTIERREZ G,' GARCIA-HERNANDEZ IB *
GARCIA-HERNANDEZ FF, HERNANDEZ-MARTINEZ AC,* SANCHEZ-MICHACA V¢

* FUNDACION MEXICANA DE NEUROLOGIA PEDIATRICA ANGEL, A.C. T INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA. * CLINICA DE ESPECIALIDADES DE LA MUJER, EJERCITO
MEXICANO. $ HOSPITAL TORRE MEDICA.

INTRODUCCION: Los trastornos del suefio en nifios se presentan de manera
secundaria a otro trastorno. Las causas mas frecuentes que se describen son
relacionadas a la obstruccion nasal y faringea cronica, epilepsia, asma, obesidad,
dermatitis atdpica. Se describen trastornos del suefio como comorbilidad en un
grupo de nifios con trastorno por déficit de atencion (TDA).

oBJETIVO:Describir las caracteristicas y evolucion clinica de los trastornos del
suefio en nifios con TDA.

MATERIAL Y METODOS: Estudio prospectivo, descriptivo y longitudinal. De
marzo de 2004 a diciembre de 2008 se estudiaron nifios de ambos sexos, con
criterios de inclusion: a) trastorno por déficit de atencion (TDA); b) valoracién de
primera vez sin tratamiento, y c) los trastornos del suefio fueron evaluados con el
cuestionario de habitos de suefio. Este instrumento fue estandarizado en 1998 en
600 nifios sanos de la Ciudad de México de una poblacién abierta y consta de: 1.
Horario de suefio (cinco reactivos); 2. Calidad de suefio (cuatro reactivos); 3.
Habitos de suefio (62 reactivos); 4. Problemas relacionados para dormir (dos
reactivos); 5. Impacto de no poder dormir (ocho reactivos); 6. Suefio excesivo
(cinco reactivos). Y para el paciente con ronquido se aplicé el cuestionario de
ronquido que valora la repercusion del mismo en las actividades cotidianas,
dando la cualidad de repercusion leve, moderada y severa.

RESULTADOS: La distribucion por sexo n = 419 (76.5%) nifios y n = 128 (23.5%)
nifias; edad 5-7 afios n = 179 (32.7%); 7-9 afios n = 159 (29.06%); 9-11 afios n =
94 (17.18%); 11-13 afios n = 59 (10.78%); 13-15 afios n = 35 (6.4%); 15-20 afios
n =16 (3%); > 20 afios n = cinco (1%). Un total n = 391 (71%) tenian de uno a cuatro
trastornos del suefio. Se encontraron 937 trastornos de suefio, disomnias n = 370
(suefio inquieto n = 254, apnea obstructiva suefio (AOS) n = 84, sind. piernas
inquietas n = 22, sind. suefio insuficiente n = siete, insomnio n = tres); trast.
despertar n = 112 (retraso despertar n = 77, sonambulismo n = 35); trast. transicion
vigilia-suefio n = 224 (latencia larga n = 112, somniloguia n = 108, Alt. movimientos
ritmicos n = cuatro); trast. asociados a REM n = 29 (terrores nocturnos n = 16,
pesadillas n = 13) otras parasomnias n = 180 (bruxismo n = 129, enuresis n = 51);
hiperhidrosis del suefio n = cinco; alucinaciones hipnagdgicas n = seis y alucina-

ciones hipnopémpicas n = tres. El suefio excesivo diurno n = ocho. Los pacientes
con AOS se relacionaron a inflamacién y obstruccién nasofaringea crénica, 70%
de éstos presentaba deterioro conductual en los eventos inflamatorios agudos. En
el seguimiento cuando mejora el problema conductual, los trastornos desparecen
de forma gradual, siendo los primeros el suefio inquieto y el periodo de latencia
larga, seguido del bruxismo. Y por completo entre los dos a ocho meses en
respuesta al farmaco para el TDA. De los pacientes con enuresis solo cinco
requirieron de estudio morfolégico y funcional de las vias urinarias.

CONCLUSIONES: Los trastornos del suefio tuvieron una alta incidencia en este
grupo de pacientes con TDA. Siendo las disomnias seguido de los trastornos de
la transicion vigilia y suefio y los trastornos del despertar los mas frecuentes. La
relacion entre trastorno conductual y el trastorno de suefio directa no es clara.
Podria depender de la comorbilidad como malos habitos de suefio por la conducta,
la ansiedad, impulsividad, los trastornos de aprendizaje, la torpeza motora. La
manera de como neurotransmisores como la dopamina, noradrenalina y serotonina

regulan la estructura del suefio esta por definirse en estos grupos de pacientes.

CARACTERISTICAS CLINICAS

DE LA ANSIEDAD EN NINOS CON
TRASTORNO POR DEFICIT DE ATENCION:
ANALISIS DE 547 PACIENTES

GARCIA-JASSO FERNANDO GPE,* DAVILA-GUTIERREZ G, GARCIA-HERNANDEZ IB,*
GARCIA-HERNANDEZ FF, HERNANDEZ-MARTINEZ AC,* SANCHEZ-MICHACA V¢

* FUNDACION MEXICANA DE NEUROLOGIA PEDIATRICA ANGEL, A.C. T INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA. * CLINICA DE ESPECIALIDADES DE LAMUJER, EJERCITO
MEXICANO. § HOSPITAL TORRE MEDICA.

INTRODUCCION: La ansiedad acompafia al trastorno por déficit de atencion
(TDA) en 20-40% de casos. Las caracteristicas clinicas en los nifios no son las
mismas que las reportadas para adultos segun los criterios de DSM-IV que aplica
para los adultos, haciendo sélo algunas observaciones en los nifios.
oBJETIVO: Describir las caracteristicas y evolucion clinica de los rasgos de la
ansiedad en nifios con TDA.

MATERIAL Y METODOS: Estudio prospectivo, descriptivo y longitudinal. De
marzo de 2004 a diciembre de 2008 se estudiaron nifios de ambos sexos, con
criterios de inclusion: a) trastorno por déficit de atencion (TDA); b) valoracion de
primera vez sin tratamiento, y c) se compilaron los rasgos de ansiedad siguiendo
los criterios del DSM-IV y los reportados por otros estudios en la literatura. Ademéas
se considero la socializacion parcial o nula como rasgo de ansiedad.
RESULTADOS: La distribucion por sexo n = 419 (76.5%) nifios y n = 128 (23.5%)
nifias; edad 5-7 afios n = 179 (32.7%); 7-9 afios n = 159 (29.06%); 9-11 afios n =
94 (17.18%); 11-13 afios n = 59 (10.78%); 13-15 afios n = 35 (6.4%); 15-20 afios
n = 16 (3%); > 20 afios n = cinco (1%). Se encontraron n = 257 pacientes (47%) con
rasgos de ansiedad: miedo oscuridad n = 197 (70.6%); hiperhidrosis palmar n =
172 (61%); pregunta por padres-custodios (P-C) 172 (61%); onicofagia n = 166
(59.4%); miedo estar solo n = 162 (58%); muerde lapiz-goma-pluma n = 144
(51%); temor que pase algo a P-C n = 108 (38.7); angustia al separarse P-C n =
91 (32.6); mete objetos boca n = 78 (27.8); muerde ropa n = 54 (9.8); duerme con
luz prendida n = 49 (17.5); miedo dormir solo n = 25 (8.9); hiperhidrosis corporal
n = 18 (6.4%); muerde lechos ungueales n = 16 (5.7%); duerme con papas 14
(5%); duerme con puerta abierta n = 12 (4.3%); chupa dedo n = ocho (2.8%),
chupa labios n = seis (2.1%); fobia animales n = seis (2.1%); muerde labios n =
cuatro (1.4%); muerde objetos n = cuatro (1.4%); chupa manos n = tres (1%);
come rapido n = tres (1%); se pellizca n = dos, se jala el pelo n = dos, se rasca
n = dos; miedo a la lluvia n = uno; se pellizca n = dos. La socializacién conviven-
cia parcial n = 122 (43%); no convive o se aisla n = 31 (11%). Otro rasgo de
ansiedad lo constituy6 la conducta masturbatoria n = cuatro (1.5%).
concLusioNEs: No hay un pardmetro de cuantos de estos rasgos se pueden
considerar como datos duros para establecer el diagndstico de ansiedad genera-
lizada. Pero su conocimiento e interrogatorio indirecto (por cuestionarios) o directo
constituyen una herramienta 0til en la valoracion y seguimiento clinico. Para
definir y seleccionar qué grupo de pacientes requeriran de terapia farmacoldgica
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de adicién cuando no mejoran con el tratamiento inicial del TDA. Hubo pacientes
que sdlo tuvieron 1-2 rasgos de ansiedad, sin que éstos constituyan elementos
para establecer el diagndstico de ansiedad generalizada. El rasgo que més persis-
te hasta después de un afio es la onicofagia y la hiperhidrosis palmar. La socia-
lizacion parcial o la persistencia de aislarse, el miedo a la oscuridad, el miedo a
estar solo y la angustia de separacion, constituyen rasgos “duros” de persistencia
de la ansiedad, que no mejoran con el tratamiento inicial en los primeros seis

meses.

CARACTERISTICAS CLINICAS DE LAS RABIETAS
EN NINOS CON TRASTORNO POR DEFICIT DE
ATENCION: ANALISIS DE 547 PACIENTES

GARCIA-JASSO FERNANDO GPE,* DAVILA-GUTIERREZ G, GARCIA-HERNANDEZ IB,*
GARCIA-HERNANDEZ FF, HERNANDEZ-MARTINEZ AC,* SANCHEZ MICHACA V&

* FUNDACION MEXICANA DE NEUROLOGIA PEDIATRICA ANGEL, A.C. T INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA. * CLINICA DE ESPECIALIDADES DE LAMUJER, EJERCITO
MEXICANO. § HOSPITAL TORRE MEDICA.

INTRODUCCION: Las rabietas en los nifios en los primeros afios constituyen
una herramienta de la conducta emocional adaptativa y es transitoria. Su persis-
tencia, con mayor frecuencia y duracién, en los nifios con trastorno por déficit de
atencion pueden constituir un elemento de disfuncion entre los l6bulos frontales y
la corteza limbica, o bien, ser signos sintomas de impulsividad.

oBJETIVO: Describir las caracteristicas y evolucion clinica de las rabietas en
nifios con trastorno por déficit de atencion.

MATERIAL Y METoDoOs: Estudio prospectivo, descriptivo y longitudinal.
De marzo de 2004 a diciembre de 2008 se estudiaron nifios de ambos
sexos, con criterios de inclusion: a) trastorno por déficit de atencion (TDA);
b) valoracién de primera vez sin tratamiento, y c) se compilaron las carac-
teristicas de las rabietas y se dividieron como rabietas de agresién/enojo y
autoagresion.

RESULTADOS: La distribucidn por sexo n = 419 (76.5%) nifios y n = 128 (23.5%)
nifias; edad 5-7 afios n = 179 (32.7%); 7-9 afios n = 159 (29.06%); 9-11 afios n =
94 (17.18%); 11-13 afios n = 59 (10.78%); 13-15 afios n = 35 (6.4%); 15-20 afios
n = 16 (3%); > 20 afios n = cinco (1%). Se encontraron n = 192 (35%) pacientes con
rabietas: a) agresion/enojo n = 23 caracteristicas: llora n = 181 (94%); pega n = 114
(59%); se enoja n = 114 (40.8%); patea n = 81 (42%); patalea n = 71 (37%); pellizca
n = 56 (29%); rasgufia n = 45 (235); muerde n = 38 (19%); grita n = 33 (17%);
escupe n = 31 (16%); avienta objetos n = 23 (12%); empufia manos n = 12 (6%);
azota puertas n = 12 (6%); encoge brazos n = 11 (5%); aprieta quijada n = siete
(3.6%); amenaza verbal n = cinco (2.6%); golpea puertas n = cuatro (2%);
contrae el cuerpo n = cuatro (2%); brinca n = cuatro (2%); reprime llanto n =
tres (1.5%); coprolalia n = tres (1.5%); y b) autoagresion n = 10 caracteris-
ticas: se pega en la cabeza n = 31 (16%); se pega en la cara n = 13 (7%);
se pega en el cuerpo n = 12 (6%); se rasgufia n = tres (1.5%); se pega en
cabeza con el suelo n = tres (1.5%); se pellizca n = dos (1%); pega con pufio
a la pared n = dos (1%); se jala pelo n = dos (1%); se pega en el cuerpo n =
uno (0.5%); se muerde n = uno (0.5%). La disminucién en frecuencia y
duracion de estos rasgos en esta poblacién se fue observando a partir del
segundo mes de iniciado el tratamiento y la remisién disminuyendo en 81%
de los pacientes hacia el sexto y décimo mes. Si las rabietas disminuian en
intensidad y frecuencia se continuaba con la monoterapia ajustando dosis.
Pero en 19% la persistencia de las rabietas o que no haya cambios hacia el
segundo mes del enojo, pegar, patea, azota puertas, coprolalia y los rasgos de
autoagresion y otros rasgos de impulsividad, justificaron la terapia de adicion
con risperidona.

CONCLUSIONES: Las rabietas con caracteristicas de agresién/enojo son las
mas frecuentes en nifios con TDA. Estos pueden constituir datos de impulsividad,
o0 bien, corresponder a signos-sintomas de desinhibicién conductual del I6bulo
frontal y/o corteza limbica. Esto mejora con el tratamiento inicial en la mayoria de
los pacientes. Y cuando no hay mejoria justifica el ajuste de dosis o terapia de

adicion con otros farmacos.

TRASTORNOS DE APRENDIZAJE EN NINOS
CON TRASTORNO POR DEFICIT DE ATENCION:
ANALISIS DE 547 PACIENTES

GARCIA-JASSO FERNANDO GPE,* DAVILA-GUTIERREZ G,' GARCIA-HERNANDEZ 1B *
GARCIA-HERNANDEZ FF, HERNANDEZ-MARTINEZ AC,* SANCHEZ-MICHACA V*

* FUNDACION MEXICANA DE NEUROLOGIA PEDIATRICA ANGEL, A.C. ' INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA.  CLINICA DE ESPECIALIDADES DE LA MUJER, EJERCITO
MEXICANO. § HOSPITAL TORRE MEDICA.

INTRODUCCION: Los trastornos de aprendizaje de la lectura, escritura y célculo
son otras de las comorbilidades que se observan en nifios con trastorno por déficit
de atencién. Con una incidencia de 20-30%, lo cual agrava el problema del
rendimiento académico escolar. Significa una disfuncién ejecutiva de los l6bulos
frontales y temporales. Su anélisis inicial y seguimiento de la mejoria constituyen
elementos de respuesta positiva al tratamiento médico y pedagoégico.
oBJETIVO: Describir las caracteristicas y evolucién clinica de los trastornos de
aprendizaje nifios con trastorno por déficit de atencion.

MATERIAL Y METoDOs: Estudio prospectivo, descriptivo y longitudinal. De
marzo de 2004 a diciembre de 2008 se estudiaron nifios de ambos sexos, con
criterios de inclusion: a) trastorno por déficit de atencion (TDA); b) valoracion
de primera vez sin tratamiento, y c) el diagnéstico de los trastornos de
aprendizaje se establecieron segun los criterios del DSM-IV. Y por interrogato-
rio indirecto por un cuestionario. En la exploracién hacen lectura de un cuento
corto; escriben un dictado incluyendo la numeracién del 1 al 10. Dibujan las
figuras geométricas basicas del circulo, cuadrado, rectangulo, tridngulo, rom-
bo y trapecio; si no puede hacerlo copian el texto; si no puede hacerlo se le
solicita identifique silabas, vocales y/o consonantes.

RESULTADOS: La distribucién por sexo n = 419 (76.5%) nifios y n = 128 (23.5%)
nifias; edad 5-7 afios n = 179 (32.7%); 7-9 afios n = 159 (29.06%); 9-11 afios n =
94 (17.18%); 11-13 afios n = 59 (10.78%); 13-15 afios n = 35 (6.4%); 15-20 afios
n = 16 (3%); > 20 afios n = cinco (1%). Se encontraron trastornos de la lectura n
= 228 (41%); de la escritura n = 256 (47%) y del célculo n = 199 (36%). De los
trastornos de la lectura: no identifica letras vocales o consonantes, no estructura
silabas basicas, silabea, adiciona, sustituye, omite, no respetan puntuaciones, no
da tono. Los problemas observados en la escritura son micrografia, macrografia,
distorsiones, omisiones, sustituciones, rotaciones, angulacion, inversiones, fu-
sién de palabras, no distinguen signos de interrogacion o admiracién, remarcan
letras, borran constante, no hay nocién renglén-columna. En el célculo no
identifica nimeros, no sigue la secuencia de conteo anterogrado y/o retrégrado;
no hacen célculo mental; no organiza, no estructura y no sigue operaciones;
dificultad o0 no pueden resolver problemas de célculo. La mejoria se observan
simultanea en la lectura, escritura y el calculo, en los primeros dos a seis meses.
De forma gradual en n = 38 (15%) la calidad del trazo con sustituciones u omisio-
nes persiste por mas de un afio. Y los problemas de calculo sin mejoria, se
observaron en n = seis (3%) luego de seis meses de tratamiento médico y
pedagdgico. Tres pacientes entre 7-10 afios no integraron la lectura y la escritura.
CONCLUSIONES: La incidencia de trastornos de aprendizaje fue mayor a la
reportada en la literatura. En el seguimiento la adquisicion o mejoria de los trastor-
nos constituyen recuperacion e integracion de las funciones mentales superiores.
La no integracion o la integracion parcial sin mejora en el seguimiento por mas de
un afio, pueden ser relacionadas al diagnéstico de retraso mental en formas de

TDA gue se consideraban severos.

TRASTORNOS MOTORES EN NINOS
CON TRASTORNO POR DEFICIT DE ATENCION:
ANALISIS DE 547 PACIENTES

GARCIA-JASSO FERNANDO GPE,* DAVILA-GUTIERREZ G,' GARCIA-HERNANDEZ 1B *
GARCIA-HERNANDEZ FF, HERNANDEZ-MARTINEZ AC,* SANCHEZ-MICHACA V5

* FUNDACION MEXICANA DE NEUROLOGIA PEDIATRICA ANGEL, A.C. ' INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA. * CLINICA DE ESPECIALIDADES DE LA MUJER, EJERCITO
MEXICANO. $ HOSPITAL TORRE MEDICA.
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INTRODUCCION: Los trastornos motores representan una falla en el sistema
de ejecucion motor. En los nifios con problemas de la conducta también
generan discapacidad social ya que no se integran al juego por la torpeza
motora por problemas de locomocién, coordinacion de brazos, manos y pies;
nocion corporal parcial y no integran el concepto de lateralidad derecha e
izquierda.

oBJETIVO: Describir las caracteristicas y evolucion clinica de los trastornos
motores en nifios con trastorno por déficit de atencion.

MATERIAL Y METoDOSs: Estudio prospectivo, descriptivo y longitudinal. De
marzo de 2004 a diciembre de 2008 se estudiaron nifios de ambos sexos, con
criterios de inclusion: a) trastorno por déficit de atencién (TDA); b) valoracién
de primera vez sin tratamiento, y c) se valor6 el sistema motor con la prueba
de de la Cruz y Mazaira, la cual valora elementos de locomocién (siete
reactivos); elementos de posiciones (tres reactivos); elementos de equilibrio
(tres reactivos); elementos de coordinacién piernas (cuatro reactivos); ele-
mentos de coordinacién brazos (dos reactivos); elementos de coordinacion
de manos (dos reactivos); elementos corporales (cinco reactivos). Y tres
cualidades: 1) no lo hace, 2) tiene dificultad y 3) lo hace bien. Se aplicd el
instrumento previo al interrogatorio inicial y antes del interrogatorio en el
seguimiento. Para que la valoracion fuera ciega, se completaron un total de
seis evaluaciones (n0 a n6) a intervalos de seis meses cada una, lo cual
corresponde a un seguimiento de tres afios.

RESULTADOSs: La distribucion por sexo n = 419 (76.5%) nifios y n = 128
(23.5%) nifias; edad 5-7 afios n = 179 (32.7%); 7-9 afios n = 159 (29.06%); 9-11
afios n = 94 (17.18%); 11-13 afios n = 59 (10.78%); 13-15 afios n = 35 (6.4%);
15-20 afios n = 16 (3%); > 20 afios n = cinco (1%). Se encontraron en la
valoracion inicial problemas de locomocién n = 396 (72%); posiciones n0 = 223
(40%); equilibrio n0 = 324 (59%); coordinacion piernas n0 = 342 (62%); coordi-
nacion brazos n0 = 287 (52%); coordinacion manos n0 = 239 (43%) y elemento
corporal n0 = 283 (51%). En el seguimiento la proporcion de problemas motores
fue disminuyendo, completando el reactivo motor de que “lo hace bien”: loco-
mocion nl = 276 (50.5%); n2 = 192 (35%); n3 = 124 (23%); n4 = 80 (15%); n5
= 51 (9%). Posiciones: n1 = 160 (30%); n2 = 93 (17%); n3 = 38 (7%); n4 = 29
(5%); n5 = cuatro (0.7%); p < 0.05, x2. Equilibrio n1 = 195 (37%); n2 = 125 (27%)
; N3 = 97 (22%); n4 = 60 (14%); n5 = 43 (10%); p < 0.05 dist. 2 Coordinacién
piernas nl = 335 (64%); n2 = 149 (32%); n3 = 86 (20%); n4 = 36 (8%); n5 = 16
(4%); p < 0.05 dist. x2 Coordinacion brazos nl = 215 (41%); n2 = 177 (38%); n3
=117 (27%); n4 = 36 (8%); n5 = 16 (4%); p < 0.05 dist. 2. Coordinacién manos
nl = 193 (37%); n2 = 164 (35%); n3 = 136 (31%); n4 = 36 (8%); n5 = 16 (4%);
y elemento corporal n1 = 251 (48%); n2 = 141 (30%); n3 = 124 (28%); n4 = 80
(19%); n5 = 51 (12%); p < 0.05 dist. x?

CONCLUSIONES: Los trastornos motores en nifios con TDA se observaron
en 51-72%. Son heterogéneos. La mejoria clinica conductual y de las habilida-
des motoras estan relacionadas con una mejor calidad en la ejecucion. La
coordinacion de brazos, manos y el elemento corporal se recuperaron en un
tiempo mayor de 18 meses. Constituyendo elementos importantes en el
control motor fino que esta afectado en nifios con TDA. La persistencia de la
torpeza motora sin cambios en las conductas puede ser también un elemento
a considerar en la toma de decisiones de ajuste o cambio de manejo
farmacoldgico. Y la valoracion motora sistematizada estandarizada es obliga-

toria en nifios con TDA.

CARACTERISTICAS DE LOS FACTORES
DE RIESGO PERINATALES, DESARROLLO
MOTOR Y DEL LENGUAJE, EN NINOS CON
TRASTORNO POR DEFICIT DE ATENCION:
ANALISIS DE 547 PACIENTES

GARCIA-JASSO FERNANDO GPE,* DAVILA-GUTIERREZ G, GARCIA-HERNANDEZ IB *
GARCIA-HERNANDEZ FF, HERNANDEZ-MARTINEZ AC,* SANCHEZ-MICHACA V?

* FUNDACION MEXICANA DE NEUROLOGIA PEDIATRICA ANGEL, A.C. T INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA. ¢ CLINICA DE ESPECIALIDADES DE LAMUJER, EJERCITO
MEXICANO. $ HOSPITAL TORRE MEDICA.

INTRODUCCION: El anélisis de factores de riesgo perinatales, la desviacion
anormal del desarrollo motor y del lenguaje, en ciertos casos, se pueden relacio-
nar a formas severas del trastorno por déficit de atencion (TDA) o responden de
manera parcial al tratamiento médico, aun cuando en la mayoria no lo hay.
oBJETIVO: Describir las caracteristicas de los factores de riesgo perinatales,
desarrollo motor y del lenguaje en nifios con TDA.

MATERIAL Y METODOS: Estudio prospectivo, descriptivo y longitudinal. De
marzo de 2004 a diciembre de 2008 se estudiaron nifios de ambos sexos, con
criterios de inclusién: a) trastorno por déficit de atencién (TDA); b) valoracion de
primera vez sin tratamiento; c) compilacion de factores de riesgo perinatales; d)
hitos del desarrollo motor en los primeros dos afios; €) hitos de desarrollo del
lenguaje en los primeros tres afios de vida, y f) hitos del desarrollo del control del
esfinter vesical y rectal.

RESULTADOS: La distribucion por sexo n = 419 (76.5%) nifios y n = 128 (23.5%)
nifias; edad 5-7 afios n = 179 (32.7%); 7-9 afios n = 159 (29.06%); 9-11 afios n =
94 (17.18%); 11-13 afios n = 59 (10.78%); 13-15 afios n = 35 (6.4%); 15-20 afios
n =16 (3%); > 20 afios n = cinco (1%). EI TDA con hiperactividad e impulsividad
n = 335 (60%); TDA predominante n = 125 (22%); TDA con hiperactividad n = 87
(16%); comorbilidad con trastorno negativista desafiante n = 83 (15%); tics n =
cinco (1%); FRP maternos: hemorragia ler trimestre n = 78 (14%) peso materno
< 10 kg n = 39 (7%); > 14 kg n = 48 (9%); hipertension gestacional n = 25 (4%)
anemia n = 18 (3%); parto pretérmino 34-36 semanas n = 19 (3%); preclampsia n
= ocho (1.5%); circular de corddn = 16 (3%). Los fetales: peso 2,000-2,500 g n =
130 (24%) peso > 4,000 g n = 11 (2%). Desarrollo motor: normal n = 506 (92%) con
retraso n = 41 (7%). Desarrollo lenguaje normal n = 390 (71%); trastornos articula-
cion n = 85 (15%); retraso n = 72(13%); control esfinter urinario 2-3 afios n = 375
(68%); 3-4 afios n = 102 (18%) 4-5 afios n = siete (1%); enuresis n = 51 (9%);
control esfinter rectal 2-3 afios n = 489 (89%); 3-4 afios n = 49 (9%); 4-5 afios n =
nueve (1.5%). Cinco pacientes cumplieron criterios de encopresis.
CONCLUSIONES: En este grupo el FRP materno se observé en 1-14% y el mas
frecuente fue la hemorragia del primer trimestre. Los fetales se presentaron 2-24%
siendo la primera causa el peso 2,000-2,500 g. El desarrollo motor con retraso
(lograr marcha sin apoyo 18-24 meses) se observé en 13%; el retraso del
desarrollo del lenguaje (no integracion > 75% elementos del Denver Il entre los 30-
36 meses) se reportd en sélo 15%. Y los trastornos de articulacion se encontraron
en 15% y 9% present6 enuresis, de los cuales cinco pacientes requirieron de
estudio morfoldgico-funcional de las vias urinarias. En el control del esfinter rectal
no se presentaron desviaciones en el tiempo de adquisicion y sélo hubo cinco

casos de encopresis.

DETERMINAR EL EFECTO DEL TRATAMIENTO
PROLONGADO CON VALPROATO DE
MAGNESIO EN LA DENSIDAD MINERAL OSEA
DE PACIENTES PEDIATRICOS CON EPILEPSIA
EN EL CMN 20 DE NOVIEMBRE DEL ISSSTE

CARRIZOSA MARTINEZ NANCY, FLORES PULIDO ANDREY ARTURO, SOLORZANO
GOMEZ ELSA, VERGARA LOPEZ ALMA, VENTA SOBERO JOSE ANTONIO
CENTRO MEDICO NACIONAL 20 DE NOVIEMBRE.

INTRODUCCION: La epilepsia representa la primera causa de morbilidad
neuroldgica atendida en el Departamento de Neurologia Pediatrica en el CMN 20
de Noviembre del ISSSTE; la atencion integral del paciente pediatrico con epilep-
sia obliga a considerar entidades de curso subclinico y expresion tardia como la
osteopenia y osteoporosis atribuibles al uso prolongado de Valproato.
MATERIAL Y METODOS: Se compararon 32 pacientes epilépticos tratados
con Valproato por mas de seis meses y 32 nifios sanos, de manera prospectiva
se hizo medicion de densitometria 6sea (DMO) y fosfatasa alcalina (FA)
comparéandose con prueba U de Mann-Withney. Las variables demograficas,
duracién del tratamiento y dosis de Valproato se estudiaron con medidas de
tendencia central y dispersion.

RESULTADOS: El promedio de la DMO lumbar para casos fue de 0.6033 +
0.1659 g/cm? y testigos de 0.5978 + 0.1646 g/cm?. En cadera 0.6583 + 0.1681 g/
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cm?y 0.7226 + 0.1723 glcm?, respectivamente (p 0.564). La FA fue normal en
todos los pacientes.

DISCUSION: Se reportaron 16 pacientes con DMO en cadera y region lumbar
normal tratados con Valproato a dosis entre 16 y 28.5 mg/k/dia y duracion
promedio de dos afios. Se espera el resultado de 16 pacientes para concluir el

estudio.

ENFERMEDAD VASCULAR CEREBRAL
SECUNDARIA A DISECCION DE LA CAROTIDA
(INFORME DE UN CASO)

DAVILA-GUTIERREZ G,* GARCIA-JASSO FERNANDO GPE,* DAVILA-DIAZ RODRIGO,**
CAMPOS EUGENIA*

*HOSPITAL ANGELES DEL PEDREGAL. ** FUNDACION MEXICANA DE NEUROLOGIA
PEDIATRICA ANGEL, A.C.

INTRODUCCION: Actualmente es posible diagnosticar la etiologia de la mayoria
de los casos con enfermedad vascular cerebral. Las series en la literatura pediatrica
son mas numerosas y los diferentes métodos de laboratorio e imagen permiten
avances dia con dia.

oBJETIVO: Informar el caso de una paciente con enfermedad vascular cerebral
secundaria a diseccion de la arteria carétida, realizando el andlisis en relacion con
lo informado hasta el momento en la literatura mundial.

cAso cLiNico: Femenino de 9 afios, de Veracruz, con integridad neurolégica
previa a su padecimiento. Inici6 después de acudir a juegos mecanicos y saltar
en un tomblin durante 10 minutos. Sibitamente presentd hemiparesia izquierda,
debilidad en el MSI y una crisis parcial hemicorporal izquierda, quedando con
una hemiparesia. Se estudié en Veracruz y se envié como enfermedad
desmielinizante. Exdmenes: somatometria normal, cardiopulmonar, pulsos y
tensiones arteriales comparativas normales. Glasgow de 15, funciones menta-
les conservadas, sin fiebre, ni signos meningeos, con una hemiparesia izquier-
da, directa y proporcionada, fuerza de 3/3, rot disminuidos, sin Babinski. Fotofobia
importante que impidi6 realizar estudio de FO. Se le realizaron varios estudios:
BH, QS, ES, EGO, LCR, estudios viroldgicos, pruebas de coagulacion, estudio
protrombético, perfil inmunolégico, EEG, EKG, RMC, angiorresonancia,
espectroscopia, Eco Doppler transcraneal y panangiografia por substraccion
digital diagnosticAndose una diseccién de la arteria carétida derecha. Su evolu-
cion fue favorable manejandose con ASA, copidrogel y carbamazepina.
coNcLusIoNEs: Después de analizar el caso con lo informado en la literatura
recomendamos que el neuropediatra tenga en mente esta posibilidad diagnéstica;
no obstante que el mecanismo productor del problema sea considerado como
banal. Se exponen otra serie de conclusiones en relacién con los hallazgos de
imagen y se discute el tratamiento con lo informado por la Biblioteca Cochrane

Plus.

DESARROLLO MENTAL TEMPRANO EN BEBES
EN RIESGO DE DESARROLLAR EPILEPSIA

PORRAS-KATTZ E, BARRERA-RESENDIZ JE, HARMONY T,

RICARDO-GARCELL J, VALENCIA-SOLIS E, RODRIGUEZ-DE PAZ E.

UNIDAD DE INVESTIGACION EN NEURODESARROLLO DR. AUGUSTO FERNANDEZ
GUARDIOLA, UNAM, CAMPUS JURIQUILLA, QRO/HOSPITAL DE ESPECIALIDADES DEL
NINO Y LA MUJER, SESEQ.

oBJETIVO: Evaluar el desarrollo mental temprano en bebés con factores de
riesgo para desarrollar epilepsia.

MATERIAL Y METODOS: Se estudiaron a 15 bebés (grupo control) y 77 bebés
con factores de riesgo perinatales para dafio neurolégico. Se incluyeron a bebés
(de término y pretérmino) menores de cuatro meses de edad corregida y se les
dio seguimiento hasta los 24 meses de edad corregida. Todos ellos fueron evalua-
dos con la escala Bayley. Se analizd el indice de desarrollo mental (IDM) con la
prueba no paramétrica de Kolmogorov-Smirnov para comparar dos muestras.

RESULTADOS: Se observaron diferencias estadisticamente significativas en
el IDM entre los bebés con factores de riesgo perinatal y los controles (p =
0.01) y una diferencia significativa entre los nifios que desarrollaron epilepsia
y los controles (p = 0.001). También se observaron diferencias significativas
entre los bebés en riesgo para dafio neuroldgico sin epilepsia y los bebés en
riesgo para dafio neurolégico con epilepsia (p = 0.0001) y entre los bebés del
grupo control y los bebés en riesgo pero sin epilepsia (p = 0.033). Cuando se
analiz6 el antecedente de crisis convulsivas neonatales, no se observaron
diferencias estadisticamente significativas (p = 0.196) en el IMD entre los
bebés con crisis convulsivas neonatales y los bebés sin dicho antecedente.
Hubo diferencias significativas entre los bebés del grupo control y los que
tuvieron factores perinatales de riesgo para dafio neuroldgico pero que no
cursaron con crisis convulsivas neonatales. Se encontraron diferencias signi-
ficativas entre los bebés del grupo control y los bebés con riesgo perinatal sin
crisis neonatales (p = 0.02) y también con los bebés con crisis convulsivas
neonatales (p = 0.01).

CONCLUSIONES: La epilepsia a temprana edad es un factor que afecta el
desarrollo mental temprano. El antecedente de crisis convulsivas neonatales
parece no afectarlo del mismo modo. Esta Ultima condicion parece ser un factor de
riesgo ominoso para el desarrollo mental temprano sélo si coexiste con otros

factores perinatales de riesgo para dafio neuroldgico.

DESARROLLO PSICOMOTOR EN BEBES

CON EPILEPSIA Y CRISIS CONVULSIVAS
NEONATALES COMO ANTECEDENTES A LOS
DOS ANOS DE EDAD CORREGIDA DESPUES
DE ESTAR EN EL PROGRAMA DE
NEUROHABILITACION

BARRERA RESENDIZ JESUS EDGAR, PORRAS KATTZ ENEIDA,

RICARDO GARCELL JOSEFINA, MARTINEZ DE LA ESCALERA CLAPP DANIELA,
HARMONY BAILLET THALIA

UNIDAD DE INVESTIGACION EN NEURODESARROLLO. DEPARTAMENTO DE
NEUROBIOLOGIA CONDUCTUAL Y COGNITIVA. INSTITUTO DE NEUROBIOLOGIA, UNAM
CAMPUS JURIQUILLA, QUERETARO, MEXICO.

oBJETIVO: Comparar el desarrollo psicomotor (DPM) de bebés con epilepsia
(E) y crisis convulsivas (CC) neonatales como antecedente a los 24 meses de
edad corregida (EC).

MATERIAL Y METODOs: Después de recibir terapia de neurohabilitacion (TN)
hasta los 18 meses EC, 77 bebés fueron evaluados a los 24 meses EC con la
Escala de Desarrollo Infantil Bayley: 12 con antecedente de epilepsia (E), 13 con
antecedente crisis convulsivas neonatales (CCN) y 52 con antecedentes para
dafio neuroldgico (ADN); 15 nifios controles (C). Los resultados fueron analizados
con la prueba no paramétrica Kolmogorov-Smirnov.

RESULTADOS: Se observaron diferencias significativas en el indice de DPM del
Bayley entre el grupo de bebés con E y todos los demas grupos [CC (p = 0.03),
ADN (p = 0.01), C (p = 0.01)]. El grupo con CC no tuvo diferencias significativas con
grupo C (p = 0.6) ni ADN (p = 0.8) y el grupo con ADN no presentd diferencias
significativas con el grupo C (p = 0.5).

CONCLUSION: El desarrollo temprano de E es un factor que condiciona el DPM,
aun si ha recibido un entrenamiento motor intensivo durante los primeros 18
meses EC. Las CC neonatales y los ADN parecen no condicionar el DPM si son
entrenadas las habilidades motrices de manera intensiva durante un tiempo pro-
longado. Agradecimientos: Por su asistencia técnica a Héctor Belmont y David

Avila'y por el financiamiento a PAPIIT No. IN209407.

APORTES DEL ELECTROENCEFALOGRAMA
(EEG) AL ESTUDIO DE NINOS Y ADOLESCENTES
CON TRASTORNOS POR DEFICIT DE

ATENCION E HIPERACTIVIDAD (TDAH)
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RICARDO-GARCELL JOSEFINA,*** REYES ZAMORANO ERNESTO,* GALINDO
GABRIELA,** ROBLES ERIKA,** DE LA PENA FRANCISCO,** MIRANDA EDGAR **
*INSTITUTO DE NEUROBIOLOGIA, UNAM. ** INSTITUTO NACIONAL DE PSIQUIATRIA
RAMON DE LA FUENTE MURNIZ.

INTRODUCCION: EL EEG es Util para el estudio de diversas afecciones del SN
pero se discute si lo es para el TDAH.

oBJETIVO: Mostrar que el EEG tradicional (EEG-T) y el cuantitativo (EEG-C)
son (tiles para evaluar pacientes con TDAH.

MATERIAL Y METODOS: Se analizaron 196 pacientes con TDAH: 88 nifios y
108 adolescentes (159 masculinos y 149 del tipo combinado).

RESULTADOS: 55% present6 anormalidades en el EEG-T y 87% en el EEG-
C (Mapas-Z obtenidos por comparacion estadistica con una muestra de suje-
tos normales). Los Mapas-Z evidenciaron diferentes subgrupos
electroencefalogréaficos. De los 196 pacientes, se seleccionaron 29 nifios (6-
7 afios) y 28 adolescentes (15-18 afios). Siete nifios y nueve adolescentes
mostraron Mapas-Z normales pero al aplicar el método VARETA para el
estudio de fuentes de actividad eléctrica cerebral y comparar estadisticamente
las fuentes de los pacientes con las de sujetos normales, se observé que
todos los pacientes tuvieron fuentes anormales: 67% frontales, 33 parietales y
61% derechas. En los nifios predominaron las fuentes en la banda theta y en
los adolescentes en la alfa.

CONCLUSION: El EEG-C mostré diferencias en las fuentes de corriente de nifios
y adolescentes con TDAH, asi como subgrupos electroencefalograficos en pa-

cientes con igual diagndstico clinico.

MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS
DE LA ENFERMEDAD DE WILSON:
PRESENTACION DE UN CASO

AGUILLON CABANAS NATALIA, VAZQUEZ FUENTES SALVADOR,

CURA ESQUIVEL IDALIA ARACELY, HERNANDEZ GONZALEZ CLAUDIA NELLY,
AGUILAR VILLARREAL CESSYLYA LAZARETTE

HOSPITAL UNIVERSITARIO UANL DR. JOSE ELEUTERIO GONZALEZ.

cAso cLiNico: Se reporta un caso de enfermedad de Wilson en una feme-
nina de 12 afios sin antecedentes, inicié en 2006 con astenia, adinamia,
hiporexia, hipertermia, ictericia y dolor abdominal. Ingresé con deshidratacién
moderada, hepatalgia e ictericia, somnolencia, irritabilidad, examen
oftalmoldgico con anillos de Kayser-Fleischer. Laboratorios: anemia hemolitica
con coombs negativo, sindrome colestasico y tiempos de coagulacion prolon-
gados, ceruloplasmina y cobre sérico normales, cobre urinario elevado. Biopsia
hepéatica con inflamacién moderada, necrosis de hepatocitos, esteatosis
macrovesicular y nucleos hepatocelulares vacuolados. IRM: cerebro normal.
Se manej6 con D- penicilamina y acetato de Zinc y dieta baja en cobre. Con
evolucion adecuada durante dos afios; posteriormente inicié sintomatologia
neurolégica de temblor, sialorrea, habla lenta, rigidez, imposibilidad para la mar-
cha, hiperreflexia, clonus agotable plantar, babinski bilateral, movimientos anor-
males (corea, distonias). Laboratorios: cobre urinario elevado, cobre sérico y
ceruloplasmina normales. IRM cerebro: hiperintensidad difusa de ganglios basales.
Se suspendié D-Penicilamina y se agregd Trientina, Acetato de zinc, Piridoxina y
ademds Levodopa-Carbidopa, Biperideno, Clonazepam, con pobre evolucién
durante seis meses, agregandose cuadro depresivo, que se manejo con Sertralina,
durante este tiempo se ajustd la dosificacion, con mejoria clinica, actualmente
deambula, sin movimientos anormales, sélo rigidez y leve sialorrea e inicio el
habla; continda con elevacion de cobre urinario.

POTENCIALES COGNITIVOS VISUALES (PCV)
Y AUDITIVOS (PCA) EN NINOS CON
TRASTORNO POR DEFICIT DE ATENCION

E HIPERACTIVIDAD (TDAH) TRATADOS CON
NEURORRETROALIMENTACION (NRA)

RICARDO-GARCELL JOSEFINA, PINON DIAZ ANA C., CALDERON CARRILLO MELISSA,
FERNANDEZ HARMONY THALIA, ALMEIDA MONTES LUIS, HARMONY THALIA
INSTITUTO DE NEUROBIOLOGIA, UNAM.

oBJETIVO: Determinar si los PCV y los PCA reflejan los cambios positivos
cognitivos y conductuales que produce la NRA en nifios con TDAH.

MATERIAL Y METoDOS: Se estudiaron los PCV y los PCA obtenidos mediante
un paradigma de atencion sostenida, en 11 y 18 nifios con TDAH combinado y
exceso de actividad theta frontocentral, respectivamente. Dicho exceso se deter-
min6é comparando los valores de la potencia absoluta theta de los pacientes con
los de un grupo de sujetos normales (Mapas-Z).

RESULTADOS: Después de 30 sesiones de NRA, todos los nifios mejoraron la
inatencién, la hiperactividad y la impulsividad. Para determinar las diferencias en
los potenciales cognitivos antes y después de la NRA, se utilizd la prueba
multivariada no paramétrica de permutaciones. En los PCV se observo un incre-
mento en la amplitud del componente P300 y una mejor definicion temporal del
mismo después de la NRA. En los PCA existi6 un incremento en la amplitud de
los componentes P200 y P300 después del tratamiento.

CONCLUSION: Los PCV y los PCA obtenidos mediante un paradigma de aten-
cion sostenida fueron (tiles para evidenciar la mejoria conductual y cognitiva
producida por la NRA en dos grupos de nifios con TDAH combinado y exceso de

actividad theta frontocentral.

LA APLICACION DE TOXINA BOTULINICA

A EN LOS MUSCULOS PARAVERTEBRALES
MODIFICA LA HIPERTONIA ESPASTICA Y
DISTONICA EN LAS EXTREMIDADES EN
NINOS CON PARALISIS CEREBRAL

GARCIA-JASSO FERNANDO GPE,* GOMEZ-HERNANDEZ FJ,"
HERNANDEZ-SANCHEZ J," DAVILA-GUTIERREZ G,* OLIVAS-PENA E,$
HERNANDEZ-MARTINEZ AC!I

* FUNDACION MEXICANA DE NEUROLOGIA PEDIATRICA ANGEL, A.C. ' CENTRO DE
REHABILITACION INTEGRAL QUERETARO, SEDIF. * INSTITUTO NACIONAL DE
PEDIATRIA, § INSTITUTO NACIONAL DE PERINATOLOGIA. | CLINICA DE ESPECIALIDA-
DES DE LA MUJER, EJERCITO MEXICANO.

INTRODUCCION: Los nifios con pardlisis cerebral (PC) se tratan con toxina botulinica
A (BoT/A) para el tratamiento de la espasticidad y distonia, con un esquema de aplicacion
focal y de niveles que son efectivos. En el seguimiento de nuestra poblacion observa-
mos mejoria funcional de las extremidades, asi como deterioro o no cambios en la
postura y estado funcional de la columna.

oBJETIVO: Describir las caracteristicas de los cambios observados luego de la
aplicacion de BoT/A en los misculos paravertebrales en PC espastica y distonica.
MATERIAL Y METODOS: Estudio prospectivo, descriptivo, comparativo y
longitudinal. De marzo de 2004 a diciembre de 2008 se integraron dos grupos de
nifios de ambos sexos, con espasticidad y distonia: 1) mayores de 2 afios, y 2)
menores de dos afios. Con el siguiente esquema de tratamiento y seguimiento
motor: a) Aplicacion de BoT/A vial 500 u a razén de 10-20 mg/kg/dosis total, a
intervalos de cuatro meses; b) esquema de niveles por seleccion clinica de muscu-
los seglin el objetivo de los segmentos a “disociar” en las extremidades; c) segui-
miento con el perfil de patron motor temprano anormal (PPMTA), y d) aplicacion
posterior en musculos paravertebrales.

RESULTADOS: El total de pacientes n = 141. La distribucion por grupo fue:
1) > de 2 afios n = 92 (min. 25 meses, max. 22 afios, media: 8 afios); 2) <
2 afios n = 59 (min. tres meses, max. 24 meses; media 15.8 meses). Los
cambios de mejoria en los puntajes del PPTMA fueron semejantes entre los
dos grupos. En el seguimiento observamos que el tono muscular y habito
en flexion o extensién del tronco no se modificaba y en algunos casos se
acentuaba. Por lo que se aplicé en los musculos paravertebrales en la
region cervical dorsal y lumbar. El efecto en los primeros minutos después
de la aplicacion de BoT/A en los espasticos fue de disminucion de la
espasticidad en las cuatro extremidades. Alineacion de la columna por
disminucion de la actitud de flexién o extension; disociacion del habito de
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flexion braquial-antebraquial; disminucién del habito de “tijera” con mejoria
de la flexion y extension de cadera-muslo, muslo-pierna. En los disténicos
hubo una alineacion de la columna con disminucién de los “latigazos”
disténicos, con periodos breves a intermitentes de sedestacién con o sin
apoyo; en las extremidades superiores los patrones de hiperextensién con
rotacion interna o externa, en sentido anterior o posterior de las extremida-
des superiores, se modificé y cambié a un patrén de flexiéon extension
anterior y se disoci6 la distonia de las extremidades inferiores. Con un
mejor control cefalico en ambos grupos. Esta observacion permitié modifi-
car nuestro esquema de niveles.

cONCLUSIONES: En esta poblacion la aplicacion de BoT/A en el tronco
modificd la hipertonia espéstica y disténica. Consideramos que los mdsculos
paravertebrales pueden tener un efecto de “reclutamiento” espastico y/o
disténico en la PCI y que el efecto “liberador” de la BoT/A sea por una
modulacién del huso muscular y/o los érganos tendinosos de Golgi. Ademas

del bloqueo en la placa neuromuscular.

EXPERIENCIA DE 27 ANOS EN EL
DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LA
ENCEFALOPATIA MIOCLONICA INFANTIL

DAVILA GUTIERREZ GUILLERMO,* GARCIA JASSO FERNANDO**
*INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA, ** CLINICA EL ANGEL

ANTECEDENTES: De 1962 a la fecha han sido informados mas de 300 casos de
encefalopatia miocldnica infantil. La mayoria de los estudios informan de una

asociacion a neuroblastoma en méas de 50% de los casos. Sin embargo, en
paises en desarrollo hay diferencias dignas de informar.

oBJETIVO: Informar la experiencia que tenemos en el diagndstico, estu-
dio y tratamiento de nifios mexicanos con sindrome de Kinsbourne en 27
afios.

TIPO DE ESTUDIO: Clinico, prolectivo, seguimiento de casos, comparativo.
MATERIAL Y METODO: Se incluyen 31 casos con un seguimiento mayor a
cinco afios, cinco de ellos con tumor de la cresta neural, se analizan sus
manifestaciones clinicas, evolucién y secuela, su relaciéon con procesos
infecciosos y hallazgos de imagen y laboratorio. A todos se les realizaron
estudios para buscar la lesion paraneoplasica. Se excluyen los pacientes que
no tuvieron un seguimiento adecuado de por lo menos cinco afios. El estudio
se lleva a cabo en tres centros de la Ciudad de México de tercer nivel en
diferentes periodos de tiempo.

CONCLUSIONES MAs IMPORTANTES: 1. A diferencia de lo informado en
la literatura la causa mas frecuente de sindrome de Kinsbourne en México
sigue siendo por mucho de origen infeccioso o para infeccioso. 2. Sélo
cinco de nuestros casos fueron debidos a tumores derivados de la cresta
neural. 3. Las condiciones epidemioldgicas que predominan en México
influyen para que el origen infeccioso del sindrome siga predominando. 4.
En realidad se trata de una panencefalitis de presentacion aguda con poten-
cial evolucién a la cronicidad, con recaidas frecuentes y que puede dejar
secuelas cognitivas, epilepsia y otras manifestaciones si no se diagnostica
oportunamente.



