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RESUMEN DE PRESENTACION DE

UN CASO DE SINDROME DE AICARDI EN
EL CMN 20 DE NOVIEMBRE, SERVICIO
DE NEUROPEDIATRIA

ROMO PARDO BEATRIZ, BARRERA CARMONA NANCY, GUTIERREZ MOCTEZUMA
JUVENAL, VENTA SOBERON JOSE ANTONIO, ISLAS GARCIA DAVID

El sindrome de Aicardi es una encefalopatia epiléptica con herencia dominante
ligada al X, casi exclusiva de mujeres, la alteracion ocurre alrededor de las cuatro
a las 12 semanas de gestacion. Se caracteriza por la triada de agenesia del
cuerpo calloso, espasmos infantiles (97%) y coriorretinitis lacunae, cursan, ade-
mas, con retraso mental severo, anomalias de huesos vertebrales, displasia
septo-optica, ausencia del septum pellucidum, hipoplasia del nervio dptico,
disfuncién hipotalamo hipofisiaria, alteraciones de la migracién neuronal como
lisencefalia, agiria-poligiria Los varones en quienes se detecta la enfermedad
generalmente fallecen in Gtero En 1969 Aicardi y cols. publicaron una revision de
la literatura de 15 pacientes con las caracteristicas clinicas anteriormente mencio-
nadas integrandolas en un nuevo sindrome . Presentamos el caso de una nifia
que inicia a los dos meses y medio de edad con espasmos en flexion presentan-
do al inicio tres a cinco salvas por dia que aparecen durante el suefio a los tres
meses. Incrementando el ndmero de eventos hasta 140 espasmos diarios. En la
resonancia magnética de craneo encontramos agenesia de cuerpo calloso, quiste
interhemisférico e intraventricular y colpocefalia. El reporte oftalmoldgico describe
corioretinitis lacunae. Actualmente manejada con prednisona, vigabatrina y valporato

de mangesio presentando 70 espasmos al dia.

CALIDAD DE VIDA DEL ESCOLAR EPILEPTICO

ALVAREZ M CARLA, LACRUZ-RENGEL MARIA A.
INSTITUTO AUTONOMO UNIVERSITARIO DE LOS ANDES (IAHULA)-MERIDA-VENEZUELA

La epilepsia es una enfermedad crénica con alto impacto en la calidad de vida de
quienes la padecen. En los dltimos afios ha sido parte del enfoque terapéutico de
esta patologia incluir el estudio de dicho concepto. El propésito de éste trabajo es
conocer la calidad de vida de la poblacion infantil epiléptica que acude a la consulta
de neuropediatria del Instituto Auténomo Hospital Universitario de Los Andes (IAHULA)
en Mérida-Venezuela. Se realiz6 un trabajo descriptivo-transversal con 90 escola-
res epilépticos con edades entre siete y 14 afios, a los cuales se les aplicé la Escala
CAVE y se establecid relacién con las variables sexo, tipo de crisis, status epilepticus
previo, nivel socio-econdmico, causa de epilepsia, edad de inicio de las crisis y
tratamiento recibido. Se analizaron los resultados a través de la “t” de Student,
andlisis de varianza de efectos fijos y pruebas de comparacion a posteriori. Se
encontré que los pacientes tienden a tener puntajes promedios altos de CAVE
(31,811 + 4,4744), lo que sugiere mejor calidad de vida. Se concluye que la edad
tardia de inicio de crisis epilépticas, control de las mismas y monoterapia influyen
sobre una mejor calidad de vida. Las epilepsias sintomaticas cursan con calidad de
vida inferior. En este estudio el sexo, el nivel socioeconémico y el status epilepticus
previo no influyen de forma estadisticamente significativa sobre la calidad de vida.

SINDROME DE LANDAU-KLEFFNER
Y TRATAMIENTO CON CALCIO ANTAGONISTAS.
REPORTE DE UN CASO

BRAVO ORO ANTONIO, CAMPOS GUEVARA VERONICA, GARCIA RAMIREZ JORGE LUIS
HOSPITAL CENTRAL DR. IGNACIO MORONES PRIETO, SAN LUIS POTOSI

INTRODUCCION: El SLK se caracteriza por iniciar entre los tres y cinco afios con
afasia adquirida, agnosia auditiva y EEG anormal paroxistico en regiones parietales y
temporales. No siempre se manifiestan crisis convulsivas. El curso clinico es varia-
ble, la duracion de la afasia es impredecible, aunque la epilepsia y anormalidades en
el EEG tienden a desaparecer.

cAso cLiNico: Femenina de cinco afios, desarrollo psicomotor normal, a los
dos afios presenta regresion de lenguaje, sélo presentaba ecolalias, no conductas
ritualistas ni estereotipias. Inicié a los tres afios terapia de lenguaje sin mejoria. A
los cuatro afios valorada por Neuropediatria, no crisis convulsivas, exploracion
con abundantes ecolalias, obedece ¢rdenes sencillas ocasionalmente, contacto
visual adecuado, indiferente al medio, no estereotipias. EEG en vigilia normal,
durante suefio fisolégico ondas agudas y complejos punta-onda lenta generaliza-
das. Tomografia de craneo normal.

DISCUSION: La respuesta al tratamiento convencional con prednisona y valproato
de magnesio fue parcialmente buena, se decidi6 agregar Flunarizina. Los trabajos
realizados por Pascual Castroviejo, reportan que al utilizar calcioantagonistas en
pacientes con SLK, presentaban mejoria en lenguaje, conducta y EEG. Llama la
atencion que con 1.5 mg/dia de flunarizina se observaron cambios significativos

en lenguaje tanto por padres, terapistas y Neuropediatras.

COMORBILIDAD DEL TRASTORNO

POR DEFICIT DE ATENCION CON
HIPERACTIVIDAD EN NINOS DE LA CONSULTA
EXTERNA DE NEUROPEDIATRIA

GONZALEZ CRUZ MARGARITA, BENAVIDES FLORES KARLA PATRICIA,
MORALES ZAMBRANO RAMSES ALEJANDRO, LOPEZ CARDONA MARIA
GUADALUPE, MERCADO SILVA FRANCISCO MIGUEL

VALENTIN GOMEZ FARIAS, ISSSTE.

INTRODUCCION: El trastorno por déficit de atencidn e hiperactividad (TDAH) es
el trastorno neuropsiquiétrico mas comun en la poblacién pediatrica, afecta entre 3
y 7% de la poblacion escolar considerado por ello un problema de Salud Publica
y la comorbilidad se reporta en mas de 60% de los casos.

oBJETIVO: Describir la comorbilidad y analizar las principales caracteristicas
clinicas de los pacientes con TDAH de la Consulta Externa de Neuropediatria.
MATERIAL Y METODOSs: Se realiz6 un estudio descriptivo en pacientes con
diagnéstico de TDAH, de acuerdo con los criterios del DSM 1V, edad entre 4-15 afios,
durante el periodo de abril del 2007 a marzo del 2008. Se analizaron la edad al
diagnastico, género y factores predisponentes, asi como la presencia de comorbilidad.
RESULTADOS: Estudiamos 170 pacientes, hubo predominio en género mascu-
lino, relacion M:F de 3.5 a 1, el promedio de edad al diagndstico fue de 9.16 + 2.65
afios. El antecedente familiar en primer grado de TDAH se presento en 40%. En
63% de los casos se encontrd comorbilidad, siendo la més frecuente el trastorno
de aprendizaje 27%.

coNncLusloNEs: Encontrar TDAH puro es excepcional, ya que 63% tiene
coomorbilidad. Los antecedentes familiares de TDAH sugieren una alta agregacion

familiar, que nos puede indicar gran influencia de factores genéticos.

IDENTIFICACION DE FACTORES DE
RIESGO ASOCIADOS A LA RECURRENCIA
DE CRISIS CONVULSIVA UNICA

HERNANDEZ ANTUNEZ BLANCA GLORIA,* RUIZ GARCIA MATILDE,*
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MUNIVE BAEZ LETICIA,* ARAUJO MARTINEZ ARIC,**

MUNOZ HERNANDEZ SILVIA EUGENIA *** JIMENEZ GUTIERREZ CARLOS****
*SERVICIO DE NEUROLOGIA, *SERVICIO DE URGENCIAS, **SERVICIO DE
NEUROFISIOLOGIA, ***DEPARTAMENTO DE METODOLOGIA DE LA INVESTIGACION.
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA. SSA.

oBJETIVO: Identificar los factores de recurrencia ante crisis Unica. Determinar la
frecuencia de recurrencia de crisis convulsivas.

MATERIAL Y METoDOS Estudio descriptivo, transversal, observacional, de
corte en tiempo, nifios de un mes a 18 afios con un primer evento de crisis
convulsiva menor a 10 minutos evaluados entre el 2003-2006. Las crisis se
clasificaron de acuerdo con la Clasificacién Internacional (LICE). Se realizd exa-
men fisico, neuroldgico y electroencefalograma en la primera semana después
del evento y cada tresmeses.

RESULTADOS: Cuarenta y ocho pacientes 25 hombres, edad de presentacion
de primera crisis 6 a 191 meses, seguimiento de 36 meses. Siete con antecedente
de epilepsia familiar. Catorce pacientes con recurrencia 1 a 10 meses posteriores
al primer evento. 43.8% presentaron crisis parciales. El primer EEG fue normal en
39.6% de los pacientes. Se prescribié tratamiento antiepiléptico en todos los
pacientes que presentaron recurrencia.

coNcLUsIONES: El riesgo de recurrencia fue 26%. El tipo de crisis, el género y
la edad no son un factor determinante para recidiva. Las anormalidades
electroencefalogréficas de tipo irritativo 0 encefalopatico no influyeron en la decision
para iniciar tratamiento antiepiléptico; tampoco se identific una relacién significativa
entre las caracteristicas electroencefalogréficas antes o durante el tratamiento y

posterior al mismo.

CARACTERISTICAS
ELECTROENCEFALOGRAFICAS
EN NINOS CON TDAH

TORRES HERNANDEZ NORMA ANGELICA,
CAMPOS GUEVARA VERONICA, BRAVO ORO ANTONIO
HOSPITAL CENTRAL DR. IGNACIO MORONES PRIETO SAN LUIS POTOSI

OBJETIVO: Los sintomas de TDA-H se relacionan a disfuncién de dopamina o a
un desequilibrio en funcién dopaminérgica. El hierro es un cofactor para tirosina
hidroxilasa, enzima limitante en la sintesis de dopamina. La deficiencia de
hierro ha sido descrita como alteracion de receptores de dopamina D1 y D2. Las
reservas de hierro en el cerebro pueden influenciar las funciones dependientes de
dopamina y consecuentemente la expresion de sintomas de TDA-H. Los objeti-
vos del estudio son comparar los niveles de hierro sérico, hemoglobina y
hematocrito en nifios con TDAH y nifios sanos y buscar la asociacion entre
deficiencia de hierro y presencia de TDAH

MATERIAL Y METODOS Se hicieron dos grupos de 75 pacientes cada uno, un
grupo con diagnéstico clinico y neuropsicoldgico de TDAH y un grupo control de
nifios sanos. Se les tom6 muestra de sangre para biometria hematica y niveles
séricos de hierro. Se construyd base de datos con el paquete estadistico SPSS
13.0. Se realiz6 andlisis descriptivo con frecuencias simples. Se realizd anélisis
bivariado para el calculo de medida de asociacion OR. Se realiz6 anélisis
estratificado para controlar variables confusorias e interaccion.

RESULTADOS: Actualmente estan en anélisis los resultados, por lo que se
presentaran en el Congreso.

CONCLUSIONES: Esta pendiente el andlisis de los resultados para tener conclusiones.

DISTONIA OROMANDIBULAR TIPO Il
SECUNDARIA A ENCEFALITIS POR HERPES
VIRUS TIPO 6

MORAN MACHUCA MARIANO,* DAVILA-GUTIERREZ GUILLERMO*
*INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

ANTECEDENTES: Los sindromes postencefélicos mediatos e inmediatos son
muy variables. En este caso informamos el desarrollo de una distonia focal como
consecuencia de una encefalitis viral por herpes tipo 6, recordando que el grupo
herpes (virus neurotropos) han sido implicados en varias patologias del sistema
nervioso.

oBJETIVO: Informar un caso poco habitual de distonia oromandibular en un nifio
que sufre una encefalitis aguda viral.

cAso cLinico: Masculino de 11 afios de edad, originario del D.F. con un
desarrollo psicomotor normal y excelente aprovechamiento escolar. Sin antece-
dentes previos de importancia. Inicié su padecimiento una semana antes con:
otalgia bilateral, vémito y dolor a la hora de deglutir los alimentos. Al cuarto dia se
agrega somnolencia, astenia adinamia y somnolencia y al octavo se ingresa al
INP con somnolencia, desorientacion, agitacion psicomotora, con Glasgow de 13,
sin signos meningeos. El estudio de LCR con 30 células, predominando los
mononucleares.

A los 12 dias de evolucién se agrega imposibilidad para abrir los parpados, dificultad
para abrir y cerrar la mandibula, retrognatia y protrusion de la lengua que impedian
su alimentacion. Se le realizan varios estudios de laboratorio, imagen y viroldgicos,
demostrandose que el origen de la encefalitis fue por herpes virus tipo 6.

A partir de su ingreso a Neurologia del INP se determina que cursa con una
distonia focal oromandibular. Se discute su evolucion y tratamiento.
coNcLusIoNEs: 1. Las distonias focales pueden ser la consecuencia de
encefalitis por virus y su diagndstico depende de una evaluacion clinica cuidado-
sa. 2. La evolucion de la distonia en los nifios, su prondstico e incluso su
tratamiento dependen de la etiologia y no siempre son el resultado de enfermeda-
des degenerativas. 3. El tratamiento recomendado para la distonia oromandibular
es la aplicacion de botulinica (sin embargo, en este caso se tuvieron que emplear

otras alternativas).

ELECTROENCEFALOGRAMA:
ETIOLOGIA DE LAS ASIMETRIAS
INTERHEMISFERICAS EN EDAD PEDIATRICA

OCANA HERNANDEZ LUIS ALBERTO, CALDERON PRIEGO LUIS FRANCISCO,
HEREDIA BARRAGAN IRENE. PEREZ RAMIREZ JOSE MARIEL, ESPINOZA MONTERO RUBEN
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO “FEDERICO GOMEZ"

oBJETIVO: Describir la etiologia de los electroencefalogramas asimétricos en nifios.
MATERIAL Y METODOS Estudio de serie de casos, retrospectivo y trans-
versal. Se revisaron los reportes electroencefalogréficos realizados de ene-
ro a diciembre del afio 2008, con una N de 85 reportes electroencefalogréaficos
asimétricos. Se define la asimetria como una diferencia de voltaje en mas
del 50% en un hemisferio cerebral.

RESULTADOS: Malformacion cerebral 30%, neuroinfeccion 30%, neoplasia
24%, evento vascular cerebral 16%, mortalidad de 30%. El 55% fue sexo
femenino, 45% sexo masculino. El rango de edad encontrado fue de 22 dias a
15 afios, con una mediana de 10 afios.

CONCLUSIONES: Las etiologias reportadas en estas serie difieren de lo reporta-

do en otros estudios, aunque la mayoria d ellos hace referencia a poblacion adulta.

CARACTERISTICAS
ELECTROENCEFALOGRAFICAS
EN NINOS CON TDAH

CAROLINA BARRIENTOS GARZA, VERONICA CAMPOS GUEVARA, ANTONIO BRAVO ORO
HOSPITAL CENTRAL DR. IGNACIO MORONES PRIETO SAN LUIS POTOSI

oBJETIVO: Conocer las caracteristicas y utilidad del EEG en pacientes con TDAH.
MATERIAL Y METODOS Se revisaron 111 expedientes de pacientes vistos
durante el periodo 2000 a 2007 en el Departamento de Neuropediatria con diagnds-
tico de TDAH recabando datos mediante un cuestionario especial; el programa
utilizado fue el SPSS version 12.0. Los criterios de inclusion fueron: edad de 4-17
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afios, diagnostico de TDAH establecido por Neuropediatria y Neuropsicologia, no
tener epilepsia, contar con EEG y haber acudido a consulta en el periodo 2000-2007.
RESULTADOS: Se encontré un EEG anormal en el 63% de los casos, 21% con
actividad paroxistica y 42% con desorganizacion.

coNcLusIoNEs: Consideramos que el EEG no es un estudio necesario para
hacer el diagnostico de TDAH. El tratamiento con anticonvulsivos en los pacientes
con EEG anormales y su eficacia en la mejora de los sintomas cardinales no esta
bien estudiado por lo que no lo recomendamos como una practica a seguir.
Proponemos que a todos los pacientes con EEG anormal se les repita el estudio
a los seis meses y al afio de iniciar el tratamiento convencional para TDAH para

ver si sufre modificaciones.

EFICACIA DEL ESTIMULADOR VAGAL EN
PACIENTES PEDIATRICOS CON EPILEPSIA
REFRACTARIA EN EL HOSPITAL C.M.N. “20
DE NOVIEMBRE” I.S.S.S.T.E.

LOPEZ C. EUNICE, SOLORZANO G. ELSA, FLORES F. CLAUDIA, GUTIERREZ M. JUVENAL
C.M.N.“20 DENOVIEMBRE"I|.S.S.S.T.E.

INTRODUCCION: Se define epilepsia refractaria aquella con falla en su control, a
pesar del empleo de dos o mas farmacos antiepilépticos de primera eleccion a
dosis méxima con un promedio de mas de una crisis mensual por 18 meses y no
més de tres meses consecutivos libre de crisis durante este intervalo. La
estimulacion del nervio vago fue aprobada por la FDA como terapia adjunta en
pacientes con epilepsia intratable. El fundamento anatémico de la estimulacion
vagal se basa en las conexiones de fibras aferentes sensitivas del nervio vago a
las neuronas del nédulo ganglionar, de donde transmite la informacion al nucleo
del tracto solitario y éste a regiones superiores del cerebro a través de tres vias:
1) Un circuito de retroalimentacion autonémica del vago. 2) Proyecciones directas
vago-formacion reticular ascendente del tallo cerebral y 3) Proyecciones ascen-
dentes del nlcleo parabraquial y el locus ceruleus a la parte anterior del encéfalo;
adicional a estas vias el nlcleo del tracto solitario envia proyecciones a la
amigdala e hipotélamo.

El objetivo de este estudio es cuantificar y evaluar los cambios en el patron de las
crisis en nifios con epilepsia refractaria a quienes se les ha colocado un
neuroestimulador vagal.

MATERIAL Y METODOS Los 11 pacientes previamente fueron selecciona-
dos por un comité multidisciplinario de Cirugia de Epilepsia. Posterior a que
los padres firman el formato de consentimiento informado, el nifio es valo-
rado por los servicios de infectologia, paidosiquiatria, neurosicologia,
neurocirugia, anestesiologia y neurologia pediatrica. Se solicita a los padres
un calendario de crisis, donde registran el nimero y duracion, las caracte-
risticas y asociaciones de las mismas. Se toman seis electroencefalogra-
mas de 21 canales en suefio y vigilia, asi como un videoelectroencefalograma
donde deben captarse crisis clinicas y activar el buscador de espigas.
Aproximadamente 15 dias después de colocado, se activa el estimulador
con los parametros mas bajos de amperaje, frecuencia, ancho de pulso y
tiempo de encendido. Durante las visitas de seguimiento se ajustan los
parametros del estimulador.

ANALIsIS: Se han hecho cortes a los 3, 6, 9 y 12 meses, haciendo una
comparacion en los calendarios de crisis con los previos a la colocacion del
estimulador vagal. Diferentes estudios reportan una reduccion en el nimero de las
crisis de 50%.

RESULTADOS: Se presentardn tomando en cuenta los de los meses de febrero,

marzo y abril.

ENCEFALITIS POR HISTOPLASMA EN UN NINO

INMUNOCOMPETENTE

LOPEZ GARCIA MINERVA, ZAPATA URQUIETA ANA MARIA
HOSPITAL CENTRAL “DR. IMP", FACULTAD DE MEDICINADE LAU.A.SL.P.

INTRODUCCION: El Histoplasma capsulatum es un hongo patdgeno endé-
mico en toda América que habitualmente provoca una infecciéon pulmonar
autolimitada o asintomatica. La histoplasmosis diseminada es comun en
pacientes que presentan un trastorno de la inmunidad celular y en la infec-
cion por el virus de la inmunodeficiencia humana. La histoplasmosis aislada
del sistema nervioso central (SNC) es poco frecuente en personas
inmunocompetentes.

cAaso cLiNico: Masculino de 15 afios de edad, medio socioeconémico bajo.
Antecedente de un hermano con linfoma de Burkitt, zoonosis positiva un perro,
realiza viajes perioédicos a Ahualulco con zoonosis positiva gallinas, perros,
gatos. Esquema de inmunizacion completo. Con retraso en el desarrollo psicomotriz.
Inicia el dia 14 de julio del 2008, al presentar vomito y fiebre, recibi6 tratamiento
con &cido nalidixico, amoxicilina, cuatro dias después presenta nausea, diafore-
sis, debilidad, pérdida del estado de conciencia por aproximadamente 10 minutos
y pérdida de peso, posteriormente con alucinaciones visuales, se realizd TAC de
craneo y EEG normales. Nuevamente con alucinaciones visuales y auditivas
refiriéndose a clinica psiquiétrica descartandose trastorno psiquiatrico. Reingresa
a Urgencias con Glasgow de 11, sialorrea, sin datos de focalizacién, no deambula
REM s ++/+++, no signos meningeos o cerebelosos, Se realiza nuevo EEG donde
se observa desorganizacion de los ritmos de base, actividad lenta y de gran
voltaje intermitente. Se realiza RM con atrofia cortical. Se realizan punciones
lumbares en dos ocasiones reportadas normales, tercera puncion lumbar reporta
proteinas 15, glucosa 63, células 18, eritrocitos 8, leucocitos 10, células por
mm?® PMN 50% MN 50%, Gram. No se observan formas bacterianas y poste-
riormente se observa en LCR levaduras por lo que se inicia manejo con
anfotericina B, vancomicina y ceftriaxona. Se toma biopsia de meninges y
corteza reportando estructuras levaduriformes consistente con Histoplasma
Capsulatum (positivas a PAS y GROCOTT). Se realizaron inmunoglobulinas,
complemento y HIV normales. El Histoplasma capsulatum es un hongo patoge-
no que puede causar enfermedad en individuos inmunocompetentes. Las mani-
festaciones neuroldgicas son poco frecuentes, aun en pacientes con histoplasmosis

diseminada.

EVOLUCION CLINICA EN UN

MASCULINO DE 6 MESES CON ENFERMEDAD
DE POMPE HOMOCIGOTO PARA LA
MUTACION 1987DELC EN EL GEN GAA

BRAVO ORO ANTONIO, ESMER SANCHEZ MARIA DEL CARMEN, HERNANDEZ
ALMAGUER DOLORES, BECERRA BECERRA ROSARIO, PENA ZEPEDA CLAUDIA.
HOSPITAL CENTRAL DR. IGNACIO MORONES PRIETO, SAN LUIS POTOSI

INTRODUCCION: La glucogenosis tipo Il ocurre por deficiencia de alfa-1,4-
Glucosidasa, enzima que genera glucosa a partir de oligosacérido. Hay tres
formas de presentacion, una infantil con inicio en las primeras semanas de vida;
la forma juvenil y una variante adulta. Presenta un patrén de herencia autosémico
recesivo y el diagnostico se confirma al demostrar la actividad disminuida o nula
de la enzima y/o con andlisis del gen que la codifica.

cAso cLiNIco: Masculino producto de primera gesta de padres sin consangui-
nidad. A los seis meses ingresé con cuadro de fiebre durante una semana, tos
productiva y dificultad respiratoria. Exploracion fisica mostré soplo sistélico grado
II-11l, térax con estertores diseminados, hepatomegalia de 4 cm debajo del borde
costal, hipotonia generalizada grave, sin sostén cefélico, fuerza disminuida en
extremidades. Radiografia de térax con cardiomegalia global.

DISCUSION: En el presente caso se elimind una base en el exdn 14 que tiene
como consecuencia un procesamiento anormal de la proteina. Se trata de una
mutacion nueva probablemente en estado homacigoto por lo que este caso contribu-
ye a conocer las mutaciones causantes de la enfermedad de Pompe en México y

sugiere que pudiera existir un posible efecto de fundador en la poblacién de origen.

SOFTWARE PARA EL DIAGNOSTICO AUTOMATI-
ZADO DEL ELECTRORRETINOGRAMA MESOPICO
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COLMENERO BATALLAN MIGUEL, FORJES CLAUDIO, RICARDO-GARCELL JOSEFINA,
ARIAS KANEMOTO EDUARDO
NEUROCENTRO DEL BAJIO S.C., QUERETARO, MEXICO

INTRODUCCION: Las lesiones de la retina son causas importantes a considerar
en las alteraciones de la visién en el nifio pequefio. El electrorretinograma (ERG)
mesdpico constituye un estudio Gtil en el diagndstico de las mismas pero que
requiere para su informe de personal avezado en su interpretacion.

OBJETIVO: Crear un software para la interpretacion automatizada de esta prueba
por personal no especializado.

MATERIAL Y METODOS Se realiz6 un software a través de un algoritmo
especifico que permite, suministrandole los valores normales del laboratorio,
realizar automaticamente comparaciones de las variables registradas y emitir un
diagnostico presuntivo. Se aplicé el programa en 10 pacientes adultos: cinco con
retinopatias conocidas y cinco con opacidades corneales a los que se les realiz6
ERG Mesdpico y respuestas de seguimiento macular.

RESULTADOS: Se cred el software para andlisis de sefiales al que se denominé
Retinfor. Una vez creado éste, se evalud su funcionamiento, teniendo un porcentaje
de positividad de 90% y fallando en un paciente, presumiblemente por incongruencia
en los valores de registro de la sefial.

CONCLUSIONES: Aunque este software se encuentra en fase de valida-
cién, se considera que puede ser Gtil en la evaluacién del ERG en aquellos

laboratorios que no cuentan con personal especializado.

EVOLUCION DE PACIENTES CON

ESCLEROSIS MULTIPLE EN EDAD PEDIATRICA,
EVALUADOS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE
PEDIATRIA, SECRETARIA DE SALUD,
DURANTE EL PERIODO 1992-2007

LIZAMA RAFAEL, MUNIVE LETICIA, RUIZ MATILDE, MURATA CHIHARU
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

INTRODUCCION: La esclerosis multiple es una enfermedad autoinmune, croni-
ca, inflamatoria y desmielinizante del SNC, involucra factores inmunoldgicos,
humorales y celulares.

oBJETIVO: Describir la evolucion de pacientes pediatricos con diagnéstico de
esclerosis multiple atendidos en el INP durante periodo 1992-2007.

MATERIAL Y METoDOs Cohorte histérica. Expedientes de pacientes < 18 afios
al diagnéstico de enero/1992 a Julio/2007. Descripcion de variables y bisqueda
de asociacion divariada.

RESULTADOS: 26 pacientes con EM. La relacién F:M fue 2.7:1, no AF o vacunacion;
manifestaron SNA 15/26, mediana de 137 meses, edad al diagndstico 165.5 meses.
El 81% present6 forma polisintomatica. Sintomas més frecuentes: Piramidales, amau-
rosis y cerebelosos. Lesiones mdltiples en 88% iméagenes, zonas periventriculares
mas afectadas. Monoterapia al diagndstico en 50% y 62 % utiliz6 biterapia durante
seguimiento. No se encontré relacion entre recaidas y tratamiento. EI 73% de los
pacientes presentd complicaciones y secuelas 69%. Presencia de recaidas no se
asocio con edad, sexo, ni tiempo de latencia. 36 % presentaron recaida, tiempo entre
diagndstico/1* recaida fue 6.8 meses y entre recaidas 6.3 meses.
CONCLUSIONES: Presentacion clinica mas frecuente polisintomética. Lesiones
mdltiples en IRM. Esteroides fueron los més utilizados. Asociacion entre manifes-

taciones de sindrome medular y lesiones desmielinizantes medulares.

ENFERMEDAD DE HUNTINGTON INFANTIL:
PRESENTACION CLINICA. REPORTE DE UN CASO

DURAN RODRIGUEZ ANGEL G,* RODRIGUEZ DE LEON VICTOR A**

MURILLO MALDONADO MARCO ANTONIO***

*NEUROLOGO PEDIATRAADSCRITO AL HOSPITAL GENERAL DE LEON, *NEUROLOGO
PEDIATRA HOSPITAL MEDICA CAMPESTRE, RESIDENTE DE PEDIATRIA HOSPITAL
GENERAL REGIONAL DE LEON. EST MED PRISCILLA FACULTAD DE MEDICINA.

INTRODUCCION: Es un padecimiento neurolégico degenerativo, de
herencia autonémica dominante causada por una expansion CAG que
codifica una secuencia de poliglutamina en la proteina huntingtina. Exis-
ten tres formas de presentacién: la forma infantil, los sintomas inician
antes de los 10 afios, representan de 5-12% de los pacientes. Los
pacientes con inicio juvenil o infantil muestran predominio de rigidez-
acinesia con movimientos coreicos menos prominentes, demencia tem-
prana, epilepsia, mioclonus y temblor en el transcurso de su padeci-
miento.

RESUMEN CLINICO: Se presenta a dos hermanos con enfermedad de Huntington
con manifestaciones antes de los 10 afios caracterizadas por problemas de
lenguaje, aprendizaje y conducta posteriormente se agrega afeccion motora con
un cuadro de rigidez acinesia progresiva. Estudio de neuroimagen con atrofia de
nucleo caudado y estudio molecular de gen huntingtina anormal.
CONCLUSION: La forma infantil de la enfermedad de Huntington o variante
Westphal predomina la rigidez. La enfermedad es mas grave mientras mas

temprano se presente.

ENFERMEDAD DE

HUNTINGTON EN NINOS DEL INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA.

INFORME DE CUATRO CASOS

MEDINA-CRESPO VIOLETA,* JIMENEZ GONZALEZ MIRIAM,** ALONSO-VILATELA
ELISA®*

*NEUROLOGA PEDIATRAADSCRITAAL SERVICIO DE NEUROLOGIA. INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA, SS. MEXICO, D.F. ** EX RESIDENTE NEUROLOGIA
PEDIATRICA. INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA, SS. MEXICO, D.F. *** JEFE DE
DEPARTAMENTO DE GENETICA. INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y
NEUROCIRUGIA, SS. MEXICO, D.F.

ANTECEDENTES: La enfermedad de Huntington (EH) es una alteracion genética
neurodegenerativa progresiva, con prevalencia en la poblacién general de 5-10
por 100,000. La forma de herencia es autonémica dominante resultado de la
expansion de una tripleta repetida (CAG). El gen se localiza en el brazo corto del
cromosoma 4 que codifica para la proteina citoplasmica denominada huntingtina.
La longitud de la repeticion es altamente inestable y difiere si la transmision es
materna o paterna. Los pacientes con repeticiones mayores de 55 tienen mas
riesgo de desarrollar los sintomas de la enfermedad a edades mas trempanas
que sus antecesores (fenémeno de anticipacion).
oBJETIVO: Presentar la enfermedad de Huntington en la edad pediétrica y
sensibilizar a la comunidad neurolégica sobre su diagnéstico en nifios.
METODO: Estudio descritivo, observacional y transversal de revision de
casos clinicos. Desde que se estudia (1992) el SX. Demencial en forma
sistematizada en el INP se han diagnosticado cuatro casos de EH. En todos
ellos el diagnéstico se sospechd por los antecedentes familiares. El ultimo
paciente recientemente diagnosticado tiene estudio de genética molecular. Se
midié en indice bicaudado (IBC) en TAC.
RESULTADOS:

Caso Geénero Edadinicio Ant. Familia Sintomasy Signos en orden de aparicion

1 M J rendimiento escolar, Sx. demencial, apraxias
(ocular, marcha vestido), anomia, signos frontales,

epilepsia.

10afios Maternos

2. F 5afios Paternos  Alteraciones conductuales, lenguaje farfullante,
bradicinesia, espasticidad, J- rendimiento escolar,
Sx. demencial

11 afios Paternos  Espasticidad, apraxia marcha, bradilalia, disfagia
alt. memoria, discalculia, S. demencial,

alt. conductuales.

4. M 3afios

Paternos  Epilepsia, S. demencial, espasticidad, distonia, alt.

deglucion
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En todos los casos la neuroimagen (TAC y/o IRM) presentd atrofia de los nucleos
caudados. En los cuatro nifios el EEG mostr6 actividad de base lenta y sélo dos con
actividad paroxistica. El paciente No. 4 tuvo mas de 90.

piscusIoN: El diagnostico de EH se debe sospechar en nifios con sindrome
demencial en quienes se refiera el antecedente familiar de dicha enfermedad en 1
0 mas generaciones previas. La variedad juvenil llamada Westphal representa
sélo 5% de los casos y difiere de la del adulto en la rapidez de la progresion de los
sintomas y la presencia de epilepsia. En los nifios se presenta en forma predominante:
rigidez acinética con espasticidad, bradicinesia, distonia, demencia y epilepsia. Esta
(ltima de tipo parcial, y primariamente generalizada (mioclénicas y TCG). La medicion
del IBC en un elemento Util para el diagnéstico. En la actualidad es posible realizar la

confirmacion diagnostica a través de estudio genético molecular.

REPORTE DE UN CASO
SINDROME DE JOUBERT TIPO 2

GONZALEZ CRUZ MARGARITA, DAVALOS RODRIGUEZ NORY,
VEGA HERNANDEZ RICARDO E, GARCIA HUERTA LILIA GISELLE,
SEVILLA ALVAREZ ANA CRISTINA.

HOSPITAL REGIONAL, DR. VALENTIN GOMEZ FARIAS DEL ISSSTE

Presentamos el caso de un nifio con caracteristicas clinicas y neuroradiolégicas
de un sindrome de Joubert tipo 2, se trata de masculino de seis afios de edad,
con retardo en el desarrollo psicomotor. A la exploracion fisica con hipotonia
generalizada, braquicefalia, frontal amplio, sutura metdpica prominente, movi-
mientos oculares anormales, puente nasal deprimido, fisuras palpebrales orien-
tadas hacia abajo, hipoacusia, térax amplio, hipospadias penoescrotal e
hiperelasticidad de piel.

Este sindrome fue descrito por Joubert en 1969, es autosomico recesivo, se carac-
teriza por respiracion periodica, fenémenos de hiperventilacion seguidos de apneas,
propios del periodo neonatal, que van desapareciendo en forma progresiva.

Los movimientos oculares anormales, la instalacion de ataxia y el retraso
mental sumado en general a microcefalia completan el cuadro clinico caracteris-
tico. Algunos pacientes pueden presentar anomalias retinianas (distrofia o
coloboma), quistes renales. Las neuroimdgenes muestran hipoplasia o aplasia
del vermis cerebelosa y el mensencéfalo adopta una imagen de “molar”. Pre-
senta heterogeneidad genética, ya que se han identificado dos loci diferentes.
Consideramos que es importante divulgar la existencia de nuevos casos y lo
que sabemos en nuestra zona, donde hoy no existe ningun informe en absoluto.
Este trabajo pretende educar a los médicos sobre el diagndstico de esta entidad.

LINFOMA MENINGEO PRIMARIO
EN ESCOLAR DE 10 ANOS DE EDAD

HERNANDEZ GONZALEZ CLAUDIA NELLY, CHAVEZ LUEVANOS BEATRIZ,
AGUILLON CABARNAS NATALIA, MIRANDA MALDONADO IVETT C.,
GARCIA GALVAN OSCAR

HOSPITAL UNIVERSITARIO UANL “DR. JOSE ELEUTERIO GONZALEZ"

RESUMEN cAso cLiNico: El linfoma meningeo primario es infrecuente,
presentamos el caso de escolar femenina, que inicia con cefalea holocraneana
progresiva, pulsatil, matutina, acompafiada de vomitos; se intensifica la
cefalea, se agrega exotropia derecha, disminucion de la agudeza visual y
nota tumoracion subgaleal derecha. La valoracion inicial demostré papiledema
bilateral, anisocoria, reflejos consensual y fotomotor abolidos en OD con
agudeza visual cuenta dedos y OS 20/30. Resto de la exploracion sin
alteraciones. Hemograma y bioquimica normales. La IRM evidencia
tumoracion parietotemporal derecha extraxial, intra y extracraneal isointensa
al parénquima cerebral (T1-T2) con reforzamiento moderado con el contras-
te, que ocasiona efecto de masa con desplazamiento de linea media y
erosion del hueso temporal. La BAAF de la lesion extracraneal reporta
Linfoma No Hodgkin. Se realiz6 TAC contrastado de térax y abdomen no
encontrdndose masas, adenomegalias o alteraciones mediastinales. El

manejo con esteroides disminuye el tamafio de la lesion, IRM de control
demuestra tumoracién laminar sin desplazamiento de linea media. La pa-
ciente mejora clinicamente. Se realiza puncién lumbar con presencia de
blastos. Actualmente en manejo con quimioterapia.

CARACTERIZACION CLINICA Y
CITOMORFOLOGICA DE LA LIPOFUSCINOSIS
CEROIDE NEURONAL

ZUBIETA RUIZ BETINA, RUIZ GARCIA MATILDE, HERNANDEZ ANTUNEZ GLORIA
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

El propdsito del estudio fue describir el perfil clinico de los pacientes con
lipofuscinosis ceroidea neuronal (LCN), los hallazgos neurofisioldgicos y de
neuroimagen, asi como los hallazgos histoldgicos en biopsia e histomorfol6gicos
en médula 6sea y correlacionar con la prueba enzimatica para PPT1 y TPPI.
Es descriptivo, transversal y retrospectivo. Se revisaron los expedientes de
11 pacientes atendidos en el Instituto Nacional de Pediatria con diagndstico
de LCN por cuadro clinico y apoyado con biopsia de piel, aspirado de médula
6sea ylo estudio enzimético positivo. La LCN es la causa mas comun de
enfermedad degenerativa de la sustancia gris a nivel mundial. Existen dife-
rencias fenotipicas y genotipicas que producen dificultad en el diagnéstico
clinico temprano. En nuestros pacientes la manifestacion clinica mas frecuen-
te fue el sindrome demencial, seguido de sindrome piramidal, epilepsia tipo
mioclénica y atrofia optica, que coincide con lo reportado en la literatura. Los
estudios de gabinete pueden ser de utilidad para apoyar el diagndstico aunque
no son especificos. La biopsia de tejido, es un procedimiento invasivo que si
bien confirma el diagnéstico, muchas veces es informada como negativa y se
necesita de su repeticién. En nuestra serie fue positiva sélo en la mitad de los
pacientes. El diagnostico de LCN también se puede hacer con estudio molecular
del gen o enzima alterados. En nuestro pais no hay acceso al primero y el
segundo fue positivo en 71% de los pacientes en que se realiz6. La evalua-
cion morfolégica de médula dsea fue positiva en 77% de los pacientes por lo
que sugerimos pudiera ser una prueba de menor costo y menos invasiva

para confirmar el diagndstico.

PREVALENCIA DE NEOPLASIAS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL EN PACIENTES
PEDIATRICOS DEL HOSPITAL UNIVERSITARIO

AGUILAR VILLARREAL CESSYLYA LAZARETTE, SANCHEZ LOPEZ ISAIAS,

AGUILLON CABANAS NATALIA, HERNANDEZ GONZALEZ CLAUDIA NELLY,

CANTU SALINAS ADRIANA CARLOTA

HOSPITAL UNIVERSITARIO “DR. JOSE ELEUTERIO GONZALEZ” MONTERREY. NUEVO LEON

INTRODUCCION: Los tumores del sistema nervioso central ocupan el segundo
lugar de cénceres pediatricos en México. Presentando elevada mortalidad y
morbilidad. Sus sintomas y signos dependen del crecimiento, localizacién y edad
al momento del diagnostico. Durante las Ultimas décadas se ha reportado un
incremento en su incidencia que se cree secundario a una mayor exposicion a
cancerigenos o a consecuencia de una mejor tecnologia en neuroimagen.

Se decide realizar el presente trabajo ya que nuestro hospital no cuenta con
estadisticas de esta entidad.

MATERIAL Y METODOS: Se revisaron expedientes clinicos de pacientes menores
de 18 afios con diagnostico de tumor del SNC en un periodo de cinco afios del 2004 al
2008, recabandose en una base de datos para posteriormente analizar los resultados.
RESULTADOS: Se encontraron 54 casos con diagnéstico histopatologico de los
cuales 51.8% fueron mujeres, predominaron en la edad escolar y adolescentes,
los més frecuente fueron 20.3% ependimomas, 16.6% astrocitomas, 11.1%
glioblastomas, 7.4% craneofaringeomas, 7.4% tumor rabdoide y 36.9% otros; los
sintomas mas comunes fueron cefalea, vomito y alteraciones de la marcha, los
hallazgos clinicos fueron papiledema y mono o hemiparesia.
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DISCUSION: Mientras mas se analice y estudie este tipo de tumores mejor
podréan ser identificados para asi recibir un tratamiento oportuno y eficaz, esperan-

do una mejoria en el pronéstico y en las perspectivas de vida de estos pacientes.

NEURODEGENERACION ASOCIADA-
PANTOTENATO KINASA: REPORTE DE UN
CASO Y REVISION DE LA LITERATURA

LIZAMA FLORES RAFAEL, HERRERA MORA PATRICIA, RUIZ MATILDE
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA, MEXICO, DF

El diagnéstico de Hallervorden Spatz se aplica a un espectro de trastornos que
comparten caracteristicas definidas por neurodegeneracion y depdsito de hierro a
nivel de ganglios basales. Se clasifica en dos formas clinicas: Una de inicio
temprano y rapidamente progresiva o forma clasica y una de inicio tardio, lenta-
mente progresiva o forma atipica. Se reporta el caso de un paciente de ocho afios
con inicio de distonia localizada en miembro superior derecho, seis meses des-
pués presenta generalizacion de distonia, nueve meses después del inicio con
alteracion de conducta y clculo, al afio de evolucién con alteracién cognitivas,
conductuales y regresion psicomotora. IRM con imagen clésica de ojo de tigre.
Reportando estudio molecular encontrando dos mutaciones patoldgicas y una
inespecifica en el gen PANK2. Se diagnostica como Neurodegeneracion asocia-
da-pantotenato kinasa en su forma clasica. Las herramientas mas (tiles para su

diagnéstico son la presentacion clinica y los estudios de neuroimagen.

“APLICACION DE LA ESCALA .

QOLIE AD 48 PARA MEDIR CALIDAD DE VIDA
EN EL PACIENTE ADOLESCENTE CON
EPILEPSIA QUE ASISTE A EDUCACION
PRIMARIA-SECUNDARIA SEP”

MOLINA GARCIA AVRIL, RUIZ GARCIA MATILDE, HERNANDEZ ANTUNEZ GLORIA,
MORAN MACHUCA MARIANO, MORA MAGARNA IGNACIO
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA.

OBJETIVO: Principal: Evaluar la calidad de vida en pacientes adolescentes con
epilepsia que acudan a educacion primaria vs. educacion secundaria de la Secre-
tarfa de Educacion Publica (SEP).

SECUNDARIOs: Comparar los resultados de la escala QOLIE AD 48 de los pacientes
con educacion primaria con los de los pacientes de educacion secundaria; determinar
el promedio de edad de los adolescentes de secundaria y primaria SEP; determinar el
perfil epiléptico de los adolescentes de secundaria y primaria SEP.

MATERIAL Y METODOS Prospectivo, prolectivo, observacional y comparativo.
Poblacion pacientes de 10 a 17 afios 11 meses que acudieron a Consulta de
Epilepsia entre enero 2007- 2008. Muestra: 44 sujetos en forma consecutiva que
cumplieron con criterios de inclusion y exclusion.

RESULTADOS: Hombres 55%, con edad media de 12 afios siete meses, prome-
dio de edad de primaria 11.1 + 1.2 afios y 14.9 + 1.8 afios en secundaria.
Perfil de epilepsia parcial 83% y generalizadas 17%. Cuatro con sindromes: 2
Lennox-Gastaut y 2 Doose. Idiopatica 43% el resto sintométicos o criptogénicos.
62% control absoluto los Gltimos 6 meses, 78% en monoterapia.
CONCLUSIONES: Hay un impacto negativo estadisticamente significativo sobre la
calidad de vida en el adolescente en los dominios de soporte social, comporta-
miento escolar y percepcion de la salud, lo cual difiere con reportes previos.

El objetivo del tratamiento de la epilepsia debe estar orientado a suprimir las crisis
y mejorar la calidad de vida, con herramientas psicosociales.

EL GENOTIPO SNM 1 DE LA ATROFIA
ESPINAL SE ASOCIA A MAS DE UN FENOTIPO.
NECESIDAD DE UNA NUEVA CLASIFICACION

MEDINA-CRESPO VIOLETA,* GONZALEZ-DEL ANGEL ARIADNA,"
CORDERO-GUZMAN LUZ MARIA * JIMENEZ GONZALEZ MIRIAM EDITHS

SERVICIOS DE NEUROLOGIA,* BIOLOGIA MOLECULAR' Y NEUROFISIOLOGIA* DEL
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA (INP). s NEUROLOGA PEDIATRA EX RESIDENTE DEL INP.

OBJETIVO: Presentar pacientes con AE, de mismo genotipo y diferente fenotipo
(clinico-neurofisioldgico).

MATERIAL Y METODOS Reporte de casos, retrospectivo, transversal y des-
criptivo. Del Servicio de Neurofisiologia, Instituto Nacional de Pediatria se obtuvie-
ron los casos cuyo diagnéstico fue AE, de 1992 a 2007; 28 pacientes fueron
elegibles e incluyeron aquéllos con estudio molecular confirmatorio.
RESULTADOS: Total cinco pacientes (cuatro hombres), edad de inicio promedio:
cinco meses. Dos de ellos hermanos (padres consanguineos). Hipomotilidad fetal 3/
5. Todos tenian afeccion del desarrollo motor, excepto uno con retraso global del
desarrollo. Dos con alteracion clinica en la mecénica de deglucién y uno con
hipomimia facial. Tres con fuerza global < 2/5. Todos con hipotonia, hipotrofismo y
arreflexia global. Cuatro con fasciculaciones linguales. Neurofisiologia: 4/5 neuropatia
axonal motora y 1/5 neuropatia sensorial-motora. Uno presentd crisis tonicas,
corroboradas con EEG. Todos positivos para estudio molecular gen 5913 SNM 1
deleccién exones 7'y 8, s6lo uno biopsia (atrofia muscular crénica por denervacion).
DISCUSION: Las manifestaciones clinicas y neurofisiolégicas son similares a lo
descrito por otros autores, pero difieren de los criterios propuestos por la Interna-
cional SMA Collaboration Workshop (1990); dicha clasificacion es insuficiente
para agrupar todos los fenotipos encontrados para un genotipo, ademas: 1) no
corresponden el inicio de los sintomas, curso clinico ni sobrevida, 2) no conside-
ran el diagnéstico molecular, 3) no precisan tipo de disfuncion de sistema nervioso
central, 4) alteracién sensitiva y debilidad facial son criterios de exclusion.
CONCLUSION: Conviene contemplar todo el espectro fenotipico y proponer una
clasificacion que incluya hallazgos clinicos, neurofisioldgicos y moleculares.

VALORACION DE LA INDICACION

DE LA TOMOGRAFIA DE CRANEO Y

SU COSTO INSTITUCIONAL EN LA
ATENCION DEL TRAUMA CEFALICO LEVE

MERCADO SILVA FRANCISCO MIGUEL, GONZALEZ CRUZ MARGARITA,
MARTINEZ RUIZ MARIA MAGDALENA

SERVICIO DE NEUROLOGIA, UMAE HOSPITAL DE PEDIATRIA, CMNO IMSS,
GUADALAJARA, JAL.

INTRODUCCION: El trauma cefalico es una lesion cerebral causada por una fuerza
externa, la cual puede producir una alteracion de la conciencia y, eventualmente, un
déficit de las habilidades cognoscitivas ylo fisicas. Se clasifica en leve, moderado y
severo de acuerdo con la escala de coma de Glasgow. En nuestra unidad, 5-10% de
las consultas otorgadas en urgencias corresponden a trauma cefélico de tipo leve.
OBJETIVO: Valorar el uso correcto de la tomografia de craneo en los pacientes
pediétricos con trauma cefalico leve atendidos en urgencias de la UMAE Hospital
de Pediatria, CMNO.

MATERIAL Y METODOS Se incluyeron pacientes atendidos durante el periodo de
enero a diciembre del 2007, valorados en el Servicio de Urgencias con diagndstico
de Trauma Cefélico Leve de acuerdo con la escala de coma de Glasgow.
RESULTADOS: Se analizaron 424 expedientes con mayor prevalencia en varones,
en periodo vacacional, en el grupo de 5 a 12 afios y el principal mecanismo de lesion
fue la caida de su propia altura. Generando un costo atencion de $ 4,532,256 pesos.
coNcLUsIONES: Menos de 50% cumplieron con criterios para realizacion de
estudios de imagen y valoracion por neurologia y un porcentaje mucho menor

(1.4%) present6 alguna patologia de tipo quirlrgico.

RECONOCIENDO SINDROME DE SAN
FILIPPO EN UNA PACIENTE CON
TRASTORNOS DEL SUENO, SORDERA Y
ALTERACIONES EN LA CONDUCTA
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BRAVO ORO ANTONIO, ESMER SANCHEZ MARIA DEL CARMEN,
SALAZAR MARTINEZ ABEL, HERNANDEZ HECTOR
HOSPITAL CENTRAL DR. IGNACIO MORONES PRIETO, SAN LUIS POTOSI.

INTRODUCCION: Las mucopolisacaridosis son un grupo heterogéneo de enfer-
medades en las que existe anormalidad genética de las enzimas que participan en
el metabolismo de los glicosaminoglicanos. La mucopolisacaridosis Il o enferme-
dad de San Filippo es el paradigma de las manifestaciones del acumulo de
glicosaminoglicanos en el SNC; los sintomas de compromiso visceral son poco
llamativos lo que frecuentemente retrasa su diagndstico.

cAso cLiNIco: Femenino de ocho afios, a los dos afios seis meses inicid con
insomnio, regresion de lenguaje y pérdida de contacto visual, potenciales evoca-
dos auditivos con sordera neurosensorial bilateral. Exploracién fisica: estado
caquéctico, cabello abundante, facies tosca y alargada, cejas y pestafias abun-
dantes, labios gruesos con huellas de automutilacion, fondo de ojo normal, REM
y tono disminuido, hipotrofia muscular generalizada y hepatomegalia; piel infiltra-
da, gruesa e hipertricosis generalizada. Se realizd cuantificacion de
mucopolisacaridos en orina con excrecion elevada de Dermatan Sulfato, Heparan
Sulfato, Condroitin 4 Sulfato.

DISCUSION: Este caso resalta la importancia de realizar estudios para descartar
MPS 1l en cualquier nifio con retraso psicomotor sin causa aparente, insomnio y
pérdida de lenguaje. El diagndstico temprano impacta directamente en el asesora-
miento genético a los padres para prevenir recurrencia del padecimiento. La

paciente fallecié y no se pudo realizar cuantificacion enzimatica.

SINDROME DE WALKER-WARBURG
ASOCIADO A MEDULOBLASTOMA

HERRERA MORA PATRICIA, ZUBIETA RUIZ BETINA,
LIEBERMANN HERNANDEZ ESTHER
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA.

INTRODUCCION: El sindrome de Walker-Warburg (SWW) incluye una lisencefalia
compleja mezcla de agiria, paquigiria y polimicrogiria, gravemente desorganiza-
da, malformacién cerebelosa, retiniana y distrofia muscular congénita.
MATERIAL Y METODOs Reporte de un caso y revision de la literatura.
PRESENTACION DE CASO: Femenino de dos afios ocho meses que nacié con
macrocranea, atrofia dptica, cuadriparesia hipotonica y crisis desde la etapa neonatal
de dificil control; ademas estenosis pielocaliceal, polidactilia, hemivértebras y retra-
so psicomotor (RPM) severo. A los dos afios presentd crecimiento acelerado del
perimetro cefélico, papiledema, aumento progresivo del tono muscular y episodios
paroxisticos de hipertonia, secundarios a sindrome de hipertension endocraneana.
RESULTADOS: El diagnéstico inicial fue lisencefalia tipo Il (SWW). A los dos afios se
detecté un sindrome de craneo hipertensivo secundario a meduloblastoma clasico.
DISCUSION: Existen reportes de casos de displasia cerebral asociados a tumor
disembrioplésico neuroepitelial, ganglioglioma y gangliocitoma. No existe ningln
caso reportado en la literatura de lisencefalia y meduloblastoma.
CONCLUSIONES: En este caso se analizan los signos de alarma que ayuden a
detectar una patologia grave en pacientes con RPM severo. Se revisa la literatura
médica encontrando hipétesis interesantes en relacién a la patogénesis del
meduloblastoma y las malformaciones corticales propuestas por Sarnat y otros

autores.

PRESENTACION DE UN CASO CLIiNICO
STURGE WEBER VS. ESCLEROSIS TUBEROSA

GONZALEZ CRUZ MARGARITA, GARCIA LILIA GISELLE,
SEVILLA ALVAREZ ANA CRISTINA
HOSPITAL REGIONAL DR. VALENTIN GOMEZ FARIAS, ISSSTE.

INTRODUCCION: Se presenta el caso de sindrome de Sturge Weber, cuya
clinica se basa en datos del padecimiento que corresponde a esclerosis tuberosa

e imagenoldgicamente con malformacidn vascular mas tipica de Sturge Weber,
esta Ultima es una enfermedad que implica afectacion cerebral, ocular y facial; se
trata de un trastorno congénito esporadico, no hereditario que tiene su origen en un
desarrollo anémalo del lecho vascular primitivo durante las primeras fases de la
vascularizacion cerebral. Se propone establecer las diferencias diagnésticas en-
tre el sindrome de Sturge Weber y la esclerosis tuberosa.

cAso cLiNico: Se tratd de paciente femenino de 9 afios, inicié al mes y medio
de edad con crisis parciales de cara y brazo derecho; se estudié encontrando en
imagen una malformacion vascular en hemicraneo izquierdo, su neurodesarrollo
retardado en forma global, a la exploracion se apreciaron mdltiples manchas
hipocrémicas lanceoladas en el cuerpo, la mayor desde el nacimiento y una tipo
piel de naranja en region de parpado superior izquierdo.

CONCLUSION: El caso corresponde a descripciones clasicas de esclerosis tube-
rosa; sin embargo, es importante destacar que la malformacién vascular encontrada
hace un abordaje de manera diferente, los avances en las técnicas de neuroimagen

han permitido establecer de manera méas precisa la patologia del sindrome.

PRESENTACION DE CASO CLINICO
SINDROME MIASTENICO ASOCIADO A
TIROIDITIS AUTOINMUNE

MUNIVE BAEZ LETICIA, PEREZ RODRIGUEZ LILIANA
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

cAso cLiNlco: Femenino de 13 afios de edad, sin antecedentes
heredofamiliares autoinmunes. Padecimiento actual: Inicié debilidad
bipalpebral, con fenémeno de fatiga, diplopia, le diagnosticaron Esclerosis
Mltiple, recibié tratamiento con metilprednisolona tres dias sin mejoria, le
realizaron IRM cerebral (normal), por lo que refirieron al INP. Neuroexamen
al ingreso ojo izquierdo: Paresia elevador del parpado, recto externo y
oblicuo mayor, plejia recto interno, recto inferior y oblicuo menor. Ojo dere-
cho: Paresia recto interno, recto externo, recto inferior, oblicuo mayor y
menor. Recto externo pléjico. Resto de exploracion neuroldgica normal.
Exéamenes: Prueba tensilén y de hielo positivas, EMG fibra Unica no se
realizd. TAC mediastino normal. Estudios inmunoldgicos ANA ++ moteado,
C3 137 (55-128), anticuerpos antitiroglobulinas 178 (0-40) y antiperoxidasa
339 (0-35), anticuerpos antirreceptores Ach negativos. Lactato sérico inicial
normal. Evolucién: Inici6 tratamiento con piridostigmina (60 mg/dia),
levotiroxina 125 mcg/dia, prednisona 5 mg, AZT 75 mg/dia, con lo que
presenté mejoria parcial de la oftalmoparesia; se tomé control de lactato 3.7
(0.4-2.2), por lo que se inicié carnitina, coenzima Q y rivoflavina, progra-
mando realizacion de lactato/piruvato en LCR y biopsia muscular para
determinacion de cadena respiratoria. DX: Sindrome miasténico secundario
a tiroiditis autoinmune, mitocondriopatia secundaria.

coNcLUsIOoNEs: Se deben considerar diferentes entidades en los sindromes
miasténicos, siendo la Miastenia gravis la patologia mas frecuente, la ausencia de
anticuerpos contra receptores de acetilcolina no descarta el diagnéstico. La tiroiditis
autoinmune puede ser la causa del sindrome miasténico o coexistir con Miastenia
gravis. Las alteraciones mitocondriales secundarias han sido reportadas en pa-

cientes autoinmunes.

SINDROME DE AICARDI
EN GEMELAS HOMOCIGOTOS

SALAZAR HERRERA CRISTINA, DAVILA GUTIERREZ GUILLERMO
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA.

INTRODUCCION: El sindrome de Aicardi se caracteriza por la triada: crisis
convulsivas de predominio espasmos infantiles, agenesia del cuerpo calloso y
coriorretinitis lacunar con o sin coloboma del nervio dptico y pueden existir otras
manifestaciones: microftalmia, displasia de vértebras y retraso generalmente del
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neurodesarrollo. Hasta el momento més de 200 casos se han informado en la
literatura y solamente algunos casos en gemelos.

oBJETIVO: Informar el caso inusual de sindrome de Aicardi en gemelas en
relacion con lo informado en la literatura.

cAso cLINIco: Gemelas de 1 afio 3 meses de edad; con antecedentes de una
hermana finada al afio y medio de edad por neuroinfeccion; una hermana méas con
epilepsia de etiologia desconocida. Madre de 26 afios de edad, sana. Padre de 28
afios de edad, toxicomanias y alcoholismo positivos. Pacientes producto de la
gesta 5, parto eutdcico, gemela 1 peso de 1,900 g; gemela 2 con peso de 1,800
g, ambas lloran y respiran al nacimiento, sin problemas perinatales. La gemela 1
inici6 su padecimiento a los cinco meses, con crisis parciales complejas, crisis
clénicas de hemicuerpo izquierdo y espasmos flexores. Se tratd con topiramato y
acido valproico. Gemela 2 inici¢ a los seis meses de edad con espasmos
flexores y crisis parciales complejas y se tratd con &cido valproico y clonazepam.
Ambas tuvieron un severo retraso global de su neurodesarrollo. Hallazgos en
resonancia magnética cerebral: Gemela 1: agenesia de cuerpo calloso, atrofia
corticosubcortical, pobre mielinizacién para su edad. Gemela 2: Agenesia del
cuerpo calloso con heterotopias subependimarias, atrofia corticosubcortical,
quiasma y nervios opticos delgados.

coNcLUsIoNEs: Después de revisar la literatura universal y la nacional sobre
sindrome de Aicardi, ofrecemos hipétesis sobre la afeccién en gemelos e informa-

mos el primer caso con esta situacion en México.

UTILIDAD DEL ESTIMULADOR
DEL NERVIO VAGO EN EL ESTADO
EPILEPTICO REFRACTARIO

PELLA-C. VICTOR,* ALANIS-G. INGRID**

*NEUROLOGO PEDIATRA, EPILEPTOLOGO Y SOMNOLOGO. ** NEUROLOGA,
NEUROFISIOLOGA. CLINICA ESPECIALIZADA DE EPILEPSIAY SUENO, HOSPITAL
ANGELES DEL PEDREGRAL.

oBJETIVO: Describir la eficacia del estimulador del nervio vago en el estado
epiléptico refractario a tratamiento farmacoldgico y calidad de vida, en pacientes
con epilepsia de dificil control.

MATERIAL Y METODOS Se seleccionaron seis pacientes no candidatos a cirugia
de epilepsia resectiva con estado epiléptico refractario a manejo farmacolégico
(politerapia), de etiologia no tumoral ni infecciosa para colocacion del estimulador del
nervio vago (ENV). A todos se les realizé Monitoreo Video EEG, IRM de créaneo,
prueba neuropsicoldgica. Los pardmetros del ENV se incrementaron mas rapida-
mente que lo habitual.

RESULTADOS: A un afio del implante del VNS en pacientes con estado epiléptico
refractario, el control clinico (frecuencia e intensidad de crisis epilépticas) es de 70-
80% en todos los casos, con mono o biterapia, que se corrobor6 con Video-EEG
seriado con una mejoria de 60-90% en el registro. El humor, la memoria, lenguaje,
estado de alerta y deambulacion mejoraron en 80%. Los principales efectos
colaterales fueron tos y disfonia transitoria.

CONCLUSION: El incremento paulatino, continuo, rapido del ENV es una buena
opcion terapéutica en los casos de estado epiléptico refractario en pacientes no
candidatos a cirugia de epilepsia resectiva. Se obtiene una mejoria y, por ende,

mejor calidad de vida.

OXCARBACEPINA COMO
TERAPIA DE ADICION EN NINOS CON
EPILEPSIA REFRACTARIA

SEVILLA CASTILLO RICARDO ARTURO, RODRIGUEZ CASTANON FRANCISCO DAVID,
VARGAS ALMANZA GRICELDA NELLY

DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA AREA DE NEUROLOGIA PEDIATRICA HOSPITAL DE
ESPECIALIDADES NO 25 IMSS MONTERREY N.L., MEXICO

oBJETIVO: Valorar la utilidad de la oxcarbacepina como terapia de adicion en
nifios con epilepsia refractaria, la cual fue definida como aquella en la cual los
medicamentos anticonvulsivos no logran disminuir el nimero de crisis convulsivas
a pesar de tomar el medicamento a la dosis adecuadas y con niveles adecuados
séricos por dos afios.

MATERIAL Y METoDOSs Se realizd un estudio Cuasiexperimental con un disefio
de series temporales en el cual se analizaron el nimero de crisis convulsivas en
pacientes con epilepsia refractaria durante 12 semanas y posteriormente se prescri-
bi6 oxcarbacepina durante 12 semanas como afiadido al tratamiento existente y se
observo el efecto en la reduccién del nimero de crisis convulsiva y sus posibles
efectos secundarios.

RESULTADOS: Se estudiaron 11 pacientes, presentando nueve (81.8%) una
disminucion mayor al 50% en la frecuencia de las crisis convulsivas a una dosis
de 32 mgl/kg/dia, asimismo, 36% de los pacientes que alcanzaron un control
satisfactorio presentaron como efecto secundario efectos irritabilidad y mareos
que no ameritaron descontinuacion del medicamento.

CONCLUSION: La oxcarbacepina redujo en un porcentaje mayor al 50% de las
crisis convulsivas de base en 81% de los pacientes que tomaron la medicacion

como afiadida a su terapia de base.

TOPIRAMATO, PROPRANOLOL Y
MEDIDAS GENERALES COMO TRATAMIENTO
PROFILACTICO EN NINOS CON MIGRANA

SEVILLA CASTILLO RICARDO ARTURO,

PALACIOS SAUCEDO GERARDO DEL CARMEN, CABRALES ARRIAGA KAREN DEYANIRA
DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA AREA DE NEUROLOGIA PEDIATRICA HOSPITAL DE
ESPECIALIDADES NO 25 IMSS MONTERREY N.L. MEXICO

oBJETIVO: Evaluar la respuesta a tres diferentes modalidades de tratamiento,
utilizacién de topiramato, propranolol o bien medidas generales en la reduccion de
la frecuencia e intensidad de la cefalea en nifios con migrafia.

MATERIAL Y METODOS Se desarrollé un estudio experimental abierto compa-
rando 3 modalidades de tratamiento durante un periodo de 12 semanas, teniendo
una observacion basal de 12 semanas sin tratamiento y posteriormente aplicando
el tratamiento, se documentaron medidas demogréaficas asi como la frecuencia e
intensidad de las cefaleas y los posibles efectos secundarios de los diferentes
tratamientos.

RESULTADOS: Se estudiaron 78 pacientes entre seis y 16 afios, 34 estuvieron
tomando topiramato 25 propranolol y 19 medidas generales, se compararon la
frecuencia en la reduccion de las cefaleas observando que el topiramato fue
superior a las medidas generales p = 0.031 y no hubo diferencia estadistica entre
propranolol y medidas generales, asimismo, las tres modalidades de tratamiento
redujeron en mas de 50% la frecuencia de las cefaleas, no existié diferencia en la
reduccion de la intensidad de las cefaleas, en el grupo de topiramato se presentd
anorexia en 14% y en el de propranolol fatiga en 12%, no hubo efectos secunda-
rios en el grupo de medidas generales.

CONCLUSION: El topiramato fue mas efectivo que las medidas generales en la
reduccion de la frecuencia de las cefaleas en nifios con migrafia, asi mismo el
propranolol y las medidas generales lograron reducir en mas de 50% la frecuencia
de las cefaleas.

O



