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DETERMINACION DE ACIDO HOMOVANILICO
EN LIiQUIDO CEFALORRAQUIDEO EN PACIENTES
PEDIATRICOS CON DISTONIA PRIMARIA
GENERALIZADA

ISLAS GARCIA DAVID, VACA CASTRO MAYANIN, SOLORZANO GOMEZ ELSA, RIOS
CASTANEDA LUIS CAMILO
CENTRO MEDICO NACIONAL “20 DE NOVIEMBRE" ISSSTE.

INTRODUCCION: La distonia es un trastorno hipercinético del movimiento
caracterizado por contracciones involuntarias, sostenidas o intermitentes, que
causan retorcimiento y movimientos repetidos, posturas anormales o ambos. Se
conocen 15 tipos de distonias primarias generalizadas: Los tipos 5 y 14 muestran
niveles bajos 0 no detectables de acido homovanilico (AHV).

OBJETIVO: Determinar el nivel bajo o no detectable de acido homovanilico en
liquido cefalorraquideo es un marcador biolégico Util que sugiera el diagndstico de
las distonias primaria generalizada en los nifios de los tipos 5 0 14.
MATERIAL Y METODOS: Es un estudio prospectivo, transversal, experi-
mental en el cual se determind HVA en liquido cefalorraquideo en pacientes que
cumplieron criterios para distonia primaria, en ayuno, entra las 8:30 y 10:30 am.
Las muestras se procesaron en el laboratorio de Neuroquimica del Instituto Nacio-
nal de Neurologia y Neurocirugia y se determiné por cromatografia la concentra-
cién de acido homovanilico, con minima deteccion de 36nM. Los cuales se
compararon con controles externos.

RESULTADOS: Estudiamos nueve pacientes los cuales, siete mujeres y dos
hombres, 4/9 mostraron niveles no detectables mientras que 2/9 resultaron con
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 0 14
quedando pendiente la determinacion molecular para poder establecer grado de
concordancia.

AFECCION DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL EN NINOS CON DISTROFIA
MUSCULAR DE DUCHENNE

PELAYO GONZALEZ MONICA ELIZABETH
CENTRO DE REHABILITACION INFANTIL TELETON-AGUASCALIENTES. SERVICIO DE
NEUROLOGIA.

ANTECEDENTES: Las distrofias musculares son enfermedades hereditarias
que afectan principalmente musculo estriado y producen debilidad muscular pro-
gresiva. Las distrofinopatias, incluyen fundamentalmente la distrofia muscular de
Duchenne y Becker(DMD/B) se producen por defectos en el gen recesivo ubicado
en Xp-21. El gen interviene directamente en la produccion de distrofina. Ademéas
de las presentes en musculo esquelético, hay diferentes isoformas de distrofina en
musculo cardiaco, retina, rifidon y SNC. 35% de los nifios con DMD presentan
deficiencia mental, alteraciones cognitivas, sintomas psiquiatricos y epilepsia
hasta en 12.3%.

OBJETIVO: |dentificar datos clinicos de afeccion de SNC en pacientes con diag-
nostico de DMD en Centro de Rehabilitacion Infantil Teleton-Aguascalientes (CRIT-
Ags.)

Marzo-Abril, 2010; 11(2): 177-188 —

METODO: Se obtuvieron de la base de datos del sistema electrénico de almacena-
miento de expedientes en CRIT-Ags(SCRIT) expedientes clinicos con diagnéstico
de distrofia muscular; mediante una revision exhaustiva se tomd la informacién en
una hoja de recoleccién de datos.

RESULTADOS: De 84 pacientes con diagnéstico de distrofia muscular, se excluye-
ron 12 por informacioén incompleta, dos por tratarse de distrofia miotonica, siete Becker
y cuatro de cinturas. Se incluyeron 62 con DMD, de los cuales 18(29%) presentan
déficit intelectual, dos (3.2%) autismo, siete (11%) TDAH y cuatro (6.4% epilepsia.
Veintitrés (37%) pacientes presentan algiin dato clinico de afeccion de SNC.
CcONCLUSIONES: Nuestra serie presenta caracteristicas similares a las repor-
tadas por otros autores excepto la frecuencia de epilepsia que es menor en la
nuestra. Es importante realizar una evaluacion inicial y dar seguimiento al aspecto
cognitivo en los pacientes con DMD, ya que el déficit intelectual se presenta en un
alto porcentaje.

ATROFIA MULTIPLE SISTEMICA
EN ADOLESCENTE DE 15 ANOS

AVALOS PLATA RICARDO, DAVILA GUTIERREZ GUILLERMO
SERVICIO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA, INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA.

INTRODUCCION: La atrofia de multiples sistemas (AMS) es un trastorno
neurodegenerativo esporadico de causa desconocida caracterizado clinicamente
por signos y sintomas de Parkinson refractarios a carbidopa/levodopa,
disautonomia, cerebelosos y/o piramidales.

OBJETIVO: Informar caso excepcional de AMS en una adolescente. Con un
cuadro clinico y estudios de imagen compatibles con esta entidad.

MATERIAL Y METODOS: Informe de un caso clinico.

CASO CLINICO: Femenino de 15 afios. Madre huérfana con trastorno esquizoide de
la personalidad. Originarios y residentes del Distrito Federal. De bajo recursos
econdmicos. Previamente con integridad neuroldgica e inicia en su PA en septiem-
bre del 2009 con: disminucion del apetito, pérdida de peso, apatia, labilidad emocio-
nal, alteraciones de postura, disartria, rigidez de las cuatro extremidades, lentitud de
movimiento, marcha lenta e inestable, siendo progresivo hasta la incapacidad total,
ademas de disautonomias. Exploracion fisica: Facies parkinsoniana, risa sardoni-
ca, disfasia de predominio expresivo. Marcha Parkinsoniana. Nistagmo horizontal
bilateral, fondo de ojo normal, hipertonia de maseteros, sialorrea, disfagia para
solidos y liquidos. Hipertonia con hipotrofia muscular universal, signo de Rueda
dentada. Fuerza 4/5 global. REMs +++. Babinski (+), ausencia de reflejos
abdominocutaneos. Temblor en manos tipo Parkinsoniano. Laboratorio y Gabinete:
Se realizaron multiples estudios de laboratorio siendo la mayoria normales. No se
evidencio acidosis lactica. Perfil inmunolégico, endocrinolégico, hepatico, renal y
pruebas tiroideas normales. Tiene dos estudios de imagen el primero donde se
aprecia Sg de la cruz (+), ojo de tigre y atrofia encefélica, un segundo estudio
demostrd zonas hipointesas e hiperintesas sugestivas de un proceso desmielinizante
0 isquémico. ¢ Citopatia mitocondrial?

CONCLUSION: Desde el punto de vista clinico y de imagen el caso correspon-
de a una AMS; sin embargo, es evidente que se requiere estudiar la posibilidad de
un proceso comérbido (Citopatia mitocondrial, deficiencia de pantotenato cinasa,
deficiencia de proteina Tau, entre otras). Postulamos varias hipétesis para expli-
car la presencia de AMS en la edad pediatrica. El presente caso seria el primero
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informado en la literatura. Debido a que consideramos que es un primer caso y por
su complejidad es importante presentarlo en el foro de la Sociedad Mexicana de
Neurologia Pediatrica con el fin de contar con comentarios y propuestas para tener
un diagnéstico mas preciso.

ANALISIS GENETICO DE LA SUBUNIDAD ALFA DEL
CANAL DE SODIO DEPENDIENTE DE VOLTAJE
(SCN1A) EN PACIENTES PEDIATRICOS CON EPILEP-
SIA REFRACTARIA

JIMENEZ ARREDONDO RAMON ERNESTO, GUTIERREZ MOCTEZUMA JUVENAL,
SOLORZANO GOMEZ ELSA, CHIMA GALAN MARIA DEL CARMEN
CENTRO MEDICO NACIONAL 20 DE NOVIEMBRE. 1.S.S.S.T.E, MEXICO, D.F.

OBJETIVO: El polimorfismo y mutaciones de determinados genes se relacio-
nan con fisiopatologia y respuesta al tratamiento en la epilepsia. La epilepsia
refractaria es falla en control de crisis a pesar de dos 0 méas antiepilépticos a dosis
maxima con méas de una crisis mensual por 18 meses. Los canales idnicos tienen
funciones en potenciales de accién de membranas celulares. Algunas epilepsias
se asocian a mutaciones en estos canales, siendo factor para refractariedad.
Determinar la presencia de mutaciones en el exén 26 del gen SCN1A en
muestra de pacientes con epilepsia refractaria, tratados en el Centro Médico
Nacional 20 de Noviembre.

MATERIAL Y METODOS: Estudio observacional, descriptivo, transversal,
no aleatorizado. Realizamos estudio molecular en sangre periférica por extraccion
de DNA, con andlisis de secuencia del exon 26 del gen SCN1A por PCR y
secuenciacion directa.

RESULTADOS: Participaron cinco pacientes (cuatro varones, una mujer). En
los cinco pacientes se encontré una mutacion de sentido equivocado, no sinénima
y no conservadora en exén 26 con cambio de GCC por GAA en el codén 1826 del
DNA codificante, que reemplaza al &cido glutdmico (E) por Alanina (A) en el
extremo carboxiterminal de la subunidad alfa del canal de sodio dependiente de
voltaje.

CONCLUSIONES: Esta mutacion se asocia a falta de respuesta al tratamiento
ya que se modifican caracteristicas fisico quimicas de la secuencia de aminoacidos
y se altera la estructura proteica tridimensional de la subunidad alfa y su interaccion
con la subunidad beta, manifestandose hiperexitabilidad neuronal y falla de accién
farmacoldgica.

CALCINOSIS ESTRIOPALIDODENTADA BILATERAL
(IBSC): REPORTE DE UN CASO

GARCIA BARBA CARLA, CERVANTES GONZALEZ ALEXIS ILIANA, LAZO GOMEZ
RAFAEL ESAID, CEJA MORENO HUGO, PADILLA GOMEZ LUIS ALFREDO
SERVICIO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA, HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA “FRAY
ANTONIO ALCALDE

OBJETIVO: Presentar un caso de IBSC identificado por el servicio de
neuropediatria del “Hospital Civil Fray Antonio Alcalde”.

MATERIAL Y METODOS: Femenino de 14 afios con tremor que imposibilita
la deambulacién y antecedente de deterioro progresivo de la marcha, deficiente
coordinacioén visomotora, fuerza 4/5 en extremidades inferiores y clonus aquileo
bilateral. La valoracién neuropsicoldgica revela cognicién adecuada, labilidad
emocional e historia de alucinaciones visuales complejas sin precisar edad de
inicio. TAC con evidencia de calcificacion bilateral de nucleo lenticular como Unico
hallazgo patolégico. Laboratoriales incluyendo niveles de paratohormona norma-
les. La madre de la paciente presenta cuadro semejante iniciando a los 11
afios de edad con tremor, deterioro progresivo de la movilidad y posterior-
mente datos de inestabilidad emocional por lo que recibe tratamiento psiquitrico.
RESULTADOS Y CONCLUSIONES: La IBSC es un trastorno
neurodegenerativo raro, idiopatico, clinica y genéticamente heterogéneo, cuya
historia natural no puede predecirse bajo ningiin estandar objetivo y para el
cual sélo existe alivio sintomatico, consistente en desérdenes del movimiento,
deterioro cognitivo, demencia y calcificaciones en ganglios basales sin altera-

cién en el metabolismo del calcio, debe ser considerado como diagnéstico
diferencial de exclusién ante la calcificacion de ganglios basales sin causa
metabdlica demostrada.

EPILEPSIA TIPO ESPASMOS INFANTILES CON
PATRON ELECTROENCEFALOGRAFICO DE
HEMIHIPSARRITMIA ASOCIADO A PAPILOMA DE
PLEXOS COROIDES

VAZQUEZ-BRISENO J. JESUS, RODRIGUEZ-RAMIREZ CARLA LORENA, SANTIAGO-
REYNOSO JAVIER, RODRIGUEZ-CAMPOS GEORGINA DEL CARMEN
HOSPITAL REGIONAL DE ALTA ESPECIALIDAD DEL BAJIO.

OBJETIVO: Presentar un caso de espasmos Infantiles con hipsarritmia atipica
asociado a papiloma de plexos coroides.

MATERIAL Y METODOS: Femenino de un mes de edad, 15 dias de evolu-
cién con mioclonias palpebrales lado derecho y mioclonias en hemicuerpo iz-
quierdo. EF.- Fija la mirada sin rastreo visual ni auditivo, pobre control cefalico,
hipertonia generalizada, empufiamiento de manos, hiperreflexia en las cuatro
extremidades, clonus aquileo bilateral. Crisis convulsivas tipo espasmos infanti-
les en racimos hasta diez eventos/dia.

RESULTADOS: TC craneo con neoplasia que involucra ventriculo lateral dere-
cho principalmente, de aspecto racemoso, quistica y heterogénea, con efecto de
masa. Resonancia Magnética muestra masa extensa en ventriculo lateral, atrial
derecha con componentes quisticos predominantes, con reforzamiento anular con
Gadolinio, agenesia del cuerpo calloso, reduccion en tamafio del hipocampo
derecho. Se colocé valvula de derivacion ventriculoperitoneal, se resecod
tumoracion, reporte histopatolégico de papiloma de plexos coroides. Se inicié
manejo oncolégico. EEG con brotes de actividad tipo punta-onda y polipunta onda
de alto voltaje en hemisferio derecho, 2-3 segundos, seguidos de atenuacion
generalizada del voltaje, caracteristico de patrén tipo hemihipsarritmia.
CONCLUSIONES: Los espasmos infantiles se caracterizan por patrén
electroencefalografico hipsarritmico con variantes tipicas en 40%, las variantes
atipicas se asocian a peor pronostico, este caso con hemihipsaritmia y persisten-
cia de crisis convulsivas.

DESCRIPCION DE LOS DESORDENES DEL SUENO
EN NINOS CON TRASTORNO POR DEFICIT DE
ATENCION E HIPERACTIVIDAD DEL HOSPITAL
INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

OCANA HERNANDEZ LUIS ALBERTO, HEREDIA BARRAGAN IRENE, HERNANDEZ
HERNANDEZ MARISELA, BARRAGAN PEREZ EDUARDO
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

OBJETIVO: Describir los desérdenes del suefio en nifios con TDAH del Hospital
Infantil de México Federico Gémez.

MATERIAL Y METODOS: Disefio: Observacional, descriptivo, transver-
sal. Poblacion nifios con diagnostico de TDAH. La muestra consistié en 147
nifos. Muestreo: sistematico por conveniencia. Se registré la informacion con
la Escala de Trastorno del suefio para nifios V2val. Analisis con estadistica
descriptiva, medidas de tendencia central y dispersion, paquete SPSS ver-
sién 16.0.

RESULTADOS: La prevalencia de desordenes del suefio en nifios con TDAH
fue de 31%. El 61.5% presento un solo tipo de trastorno de suefio, 38 5% presen-
taron trastornos combinados. Los desérdenes de la activacion del suefio se
presentaron en 16.5%, los desérdenes de inicio y mantenimiento del suefio
14.5%, los desordenes de la respiracién durante el suefio en 7%, los desorde-
nes de la transicién suefio-vigilia en 7%, hiperhidrosis del suefio 5% y los
desordenes de la somnolencia excesiva 3.5%. El sexo masculino fue el mas
afectado, de ocho y 14 afios. EI TDAH hiperactivo es el mas afectado.
CONCLUSIONES: Los desordenes del suefio tienen elevada frecuencia en pa-
cientes con TDAH. Se presenta principalmente en poblacion escolar masculina. Los
desdrdenes de la activacion del suefio en el TDAH hiperactivo son los més frecuentes.
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DISLOCACION ATLO-AXOIDEA POR EXPLOSION DE
BOLSA DE AIRE. REPORTE DE UN CASO

SUAREZ CARRASCO JORGE ALBERTO, ORTEGA HUMBERTO, CHAVEZ LUEVANOS
BEATRIZ E., MARFIL RIVERA ALEJANDRO, GIL VALADEZ ALFONSO H., ORTEGA
HUMBERTO

SERVICIO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA. HOSPITAL UNIVERSITARIO UANL DR. JOSE
ELEUTERIO GONZALEZ.

INTRODUCCION: Las lesiones traumaticas por accidentes automovilisticos
han alcanzado proporciones epidémicas, y en el afan de reducir su incidencia
de han disefiado multiples sistemas de seguridad. Uno de los cuales es la bolsa
de aire, la cual ha demostrado reducir la mortalidad en impactos de alta velocidad.
Sin embargo, se ha visto también que se han producido lesiones severas incluso
la muerte. Ya que este sistema ha sido disefiado para personas de entre 1.5y 1.8
m y para mayores de 35 kg. La poblacion pediatrica es mas susceptible de sufrir
lesiones severas debido a este dispositivo de seguridad. El sistema de la bolsa de
aire cuenta con tres elementos, la bolsa, el sensor y el sistema de inflado, éste
funciona por medio de una reaccion quimica en la cual se libera nitrégeno con una
velocidad aproximadamente de 370 km/h y una fuerza superior de 2,000 libras o
900 kg. De las lesiones que se han observado han sido con mayor frecuencia:
Oftalmoldgicas, sordera, fracturas craneales y neumotérax bilateral, siendo la
dislocacion atloaxoidea poco frecuente

CASO cLiNIcO: Se presenta un caso en el que el paciente present6 disloca-
cién atlo-axoidea, hemorragia subaracnoidea, fractura de clavicula y
hemoneumotérax izquierdo. Paciente masculino de dos afios, el cual inicia su
padecimiento actual el 12 de mayo 2009, al ir como acompafante en la parte
delantera del automévil, sufre accidente automovilistico lateral, por un vehiculo
sedan a 50 km por hora aprox, el paciente no utilizaba cinturén de seguridad y se
encontraba en brazos de un adulto. Somatometria: Peso: 14.1 kg, talla: 99 cm,
perimetro cefalico: 49 cm. Ingresa hospital privado en donde resulta con
hemoneumotérax, broncoaspiracion, fractura de clavicula izquierda, dislocacion
atloaxoidea Neurocirugia: Cirugia: Colocacion de asa craneocervical, hallazgos:
fractura de arco posterior de C2 derecha. TAC: Areas de hemorragia subaracnoidea
posterior y perimesencefalica, hematoma paravertebral C1-C2. Desplazamiento
anterior sobre el atlas afectando estructuras ligamentarias.

DISCUSION: El cuadro clinico en los pacientes que sobreviven, puede variar
desde un estado neurolégico intacto con dolor agudo occipitocervical, hasta manifes-
taciones como diplejia braquial, cuadriplejia, apnea, hipotension arterial, paralisis de los
nervios craneales VI,IX y XII, sindrome de Browm-Séquard, sindrome central medular,
asi como sintomas vasculares por la compresion de las arterias vertebrales.

DISTROFIA MUSCULAR CONGENITA
CON DEFICIENCIA DE DISFERLINA.
PRESENTACION DE UN CASO

ZALDIVAR PASCUA GELDER, SALAZAR HERRERA CRISTINA,
DAVILA GUTIERREZ GUILLERMO
NEUROPEDIATRA DEL HOSPITAL DEL NINO DE PACHUCA, HIDALGO, DEL INP

OBJETIVO: Informar el caso una nifia con distrofia muscular congénita con
deficiencia de disferlina.

MATERIAL Y METODOS: Informe de un caso con una distrofia muscular
infrecuente en México.

RESUMEN cLiNIco: Originaria de Aguascalientes, sin antecedente de
endogamia o consanguinidad en la familia. Femenina de seis afios de edad con
antecedente de luxacion congénita con retraso global del desarrollo afectando
principalmente las areas motoras. Exploracion: orientada en tiempo, persona y
lugar, obedece ordenes, conoce partes de su cuerpo, conoce colores, denomina
objetos con lenguaje inteligible, hipomimia facial, paladar alto, debilidad en miscu-
los de masticacion, dificultad para elevar los hombros y girar cabeza, sin sostén
cefalico ni toracico adecuado, trofismo y tono disminuido en forma universal,
fuerza 2/5 proximal y 3/5 distal en las 4 extremidades, reflejos de estiramiento
aumentados ++++, abdominocutaneos presentes, respuesta plantar flexora.
Gasometria, lactato y anion gap normal, CPK elevada (344), EMG y VCN con

patrén neuropatico (polineuropatia desmielinizante y axonal). IRM cerebral con
hipointensidad en t1 e hiperintensidad en t2 y flair de toda la sustancia blanca.
Biopsia de misculo con cambios distréficos: infiltrado de tejido adiposo vy fibrosis
intersticial y se confirma la deficiencia parcial de disferlina.

CONCLUSION: El compromiso del nervio y musculo dentro del contexto de las
distrofias musculares no es infrecuente, sobre todo en casos de deficiencia de
merosina. Es importante informar el presente caso para que se tenga en mente la
posibilidad de deficiencia de disferlina.

ENFERMEDAD DE LAFORA; PRESENTACION DE UN CASO

ZALDIVAR PASCUA GELDER, HERRERA MORA PATRICIA, RUIZ GARCIA MATILDE
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA (INP)

OBJETIVO: Presentacion de caso clinico y revision de la literatura de epilepsia
mioclénica progresiva por enfermedad de Lafora.

MATERIAL Y METODOS: Andlisis de la evaluacién clinica,
electroencefalografica, imagen y demostracion en biopsia de piel de los cuerpos
de lafora en una adolescente con crisis convulsivas refractarias y deterioro
neurolégico (INFORME DE CASO CLINICO)

cAso cLiNico: Paciente femenina de 15 afios de edad sin ningln antece-
dente de importancia para el padecimiento actual, el cual inicia 12 afios de edad
al presentar eventos caracterizados por fosfenos, nauseas, desorientacion sin
pérdida del estado de alerta, a los 14 afios presenta evento motor caracterizado
por aumento del tono en las cuatro extremidades posteriormente movimientos
clénicos generalizados, por lo que acude a facultativo quien da manejo con
DFH, contintia presentando dichos eventos, asi como mdltiples mioclonias en
miembros toracicos y eventos de fijacion de la mirada, se cambia manejo por
LVT y luego se agrega AVP con control relativo de los eventos, a los 15 afios de
edad se ingresa por presentar marcha atéxica ,disartria y aumento en nimero
de crisis. Exploracion neuroldgica: bradillica, bradipsiquica con tendencia a la
somnolencia, obedece 6rdenes sencillas, lenguaje monosilabico, fondo de ojo
normal, resto de nervios craneales sin alteraciones, trofismo normal, tono au-
mentado en cuatro extremidades rems +++/4 generalizados, respuesta plantar
flexora bilateral, se observa temblor de intensién asi como mioclonias en ambos
miembros toracicos, reflejo palmomentoniano. Se realiza EEG corroborando
que no se encuentra en estado epiléptico, IRM cerebral normal, ante la sospe-
cha de epilepsia mioclénica progresiva por deterioro de la paciente; lipofusinosis
vs. enfermedad de lafora, se realiza aspirado de medula dsea (normal) y
biopsia de piel que mostré en el citoplasma de células acinares corpusculos
intensamente PAS positivas.

DISCUSION Y CONCLUSIONES: La enfermedad de lafora es una entidad
rara, genéticamente determinada cuyo defecto se encuentra en el gen emp2a,
emp2b en el cromosoma 6p24, que debe diferenciarse de otros tipos de epilepsias
mioclénicas cuya pauta radica en la sospecha clinica, biopsia de piel y estudio
molecular. Este paciente muestra el clasico perfil de la epilepsia mioclonica de
lafora; previamente sana con un desarrollo psicomotor normal y que inicia en las
primeras fases de la enfermedad con crisis parciales de tipo visual o ténico
clénicas generalizada, posteriormente 6-24 meses después inician las mioclonias
las cuales coinciden con un claro proceso involutivo de las funciones mentales
superiores. Desde el punto de vista histologico la presencia del cuerpo de lafora en
la biopsia de piel constituye un método eficaz en el diagnéstico dada su simplici-
dad y sensibilidad, que en nuestro caso constituyé el método diagnéstico
confirmativo de la enfermedad. El prondstico es malo para la vida y a funcién, con
un curso progresivo hacia la muerte. Presentamos este caso clinico por su
rareza, mostrando caracteristicas clinicas y estudio histopatolégico.

ENFERMEDAD DE WILSON. REPORTE DE
UN CASO Y REVISION DE LA LITERATURA

LOAIZA-SARABIA ME, RUIZ-CHAVEZ J, ALVA-MONCAYO E., CASTRO-TARIN M.
SERVICIO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA DEL INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO
SOCIAL “DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA” CENTRO MEDICO NACIONAL LA RAZA.
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OBJETIVO: Conocer la evolucion clinica en un caso con enfermedad de Wilson
y revision de la literatura.

MATERIAL Y METODOS: Paciente masculino de 15 afios con antecedentes
de dos cuadros de hepatitis en afios previos y en el Ultimo afio presenta ictericia
persistente, ataxia de la marcha, temblor de reposo, rigidez facial y sistémica, con
bradicinesia y disartria. Ante la sospecha de EW Se solicita niveles de
ceruloplasmina sérica, analisis de cobre sérico, cobre urinario y cobre en biopsia
hepética, examen oftalmoldgico, y resonancia magnética encontrandose hallaz-
gos confirmatorios de EW.

RESULTADO Y CONCLUSIONES: Con base en la edad del paciente, los
hallazgos neurolégicos, la presencia de ictericia y los anillos corneales, se sos-
pechd enfermedad de Wilson. La valoracién oftalmolégica confirmé anillos de
Kayser-Fleischer. La biometria hematica y la quimica sanguinea se reportaron
normales, las PFH revelaron elevacion de transaminasas hepaticas y bilirrubinas.
La resonancia magnética en secuencias T2 se observaron imagenes hiperintensas
en nlcleo lenticular, globo pélido, nicleo caudado y sustancia negra, asi como los
tubérculos cuadrigéminos. Los niveles de cobre urinario encontrandose valores
de 200 pg/L y ceruloplasmina sérica del 12% (valores de referencia: > 200 mg/L).
La biopsia hepética revelé datos de fibrosis compatibles con cirrosis y niveles de
cobre intrahepatico de 300.

COMPLEJO ESCLEROSIS TUBEROSA:
MUTACION CARACTERISTICA DEL GEN TSC 2
ASOCIADA A OTRA MUTACION DE RELEVANCIA
CLINICA PREVIAMENTE DESCONOCIDA

VAZQUEZ-BRISENO J. JESUS, BRIZUELA-GAMINO OLGA LETICIA, RODRIGUEZ-
RAMIREZ CARLA LORENA, ACOSTA-NIETO MA. DE LA LUZ
HOSPITAL REGIONAL DE ALTA ESPECIALIDAD DEL BAJIO

oBJETIVO: Describir el complejo esclerosis tuberosa (TSC) asociado a muta-
cién genética de relevancia clinica previamente desconocida.

MATERIAL Y METODOS: Femenino de 14 afios, a los cuatro afios detectan
angiofibromas faciales sugestivos de esclerosis tuberosa, a los nueve afios crisis
de ausencia. EF.- Dispraxia motora fina y gruesa, dificultades en memoria
secuencial. Angiofibroma palpebral izquierdo, multiples angiofibromas < 4 mm en
cara, cuello, térax y axilas, angiofibroma periungueal bilateral primer ortejo y
manchas hipocrémicas.

RESULTADOS: EEG y TAC térax normales. RM muestra pequefios nodulos
subependimarios que refuerzan con Gadolinio; multiples hiperintensidades anor-
males cerebrales compatibles con tuber y gliosis. Nodulo sélido subcutaneo
vascularizado palpebral izquierdo. Masas renales quisticas, sélidas y complejas.
Ecocardiografia con estenosis subadrtica fija a 8.3 mm de valvula adrtica, la cual
es trivalva y se aprecia engrosada. Gen TSC 2 Variante 1 del DNA: 2bp Delecion
de AT, Mutacioén asociada a enfermedad. Gen TSC 2 Variante 2 del DNA:
Transversion G > C, cambio de aminoécido Arginina > Treonina, Tipo de variante:
de relevancia clinica desconocida.

CONCLUSIONES: Debemos diferenciar entre polimorfismos benignos y mu-
taciones en TSC, en este caso el estudio genético confirma una mutacion
caracteristica y otra mutacion cuya relevancia clinica es desconocida, conclui-
mos que dicha variante no es polimorfismo benigno sino mutacién asociada a la
enfermedad.

SINDROME DE HALLERVORDEN-SPATZ:
REPORTE DE UN CASO

VAZQUEZ-BRISENO J. JESUS, RODRIGUEZ-RAMIREZ CARLA LORENA, ESQUITIN-
GARDURIO NAYELI, SAAVEDRA-CABRERA JOSE RAFAEL, MARQUEZ-HARPER
MAGDA NORMA, BRIZUELA-GAMINO OLGA LETICIA

HOSPITAL REGIONAL DE ALTA ESPECIALIDAD DEL BAJIO.

oBJETIVO: Describir el cuadro clinico, hallazgos radiolégicos y neurofisiologicos
un paciente con Sindrome de Hallervorden-Spatz confirmado con estudio genético.
MATERIAL Y METODOS: Femenino de cuatro afios referida por regresion del

desarrollo motor y lenguaje, dos hermanos finados con retraso del desarrollo
motor. EF.- Distonia generalizada intermitente con tono muscular fluctuante, refle-
jos de estiramiento muscular +++++ en las cuatro extremidades, espasticidad
Ashworth uno en triceps sural izquierdo y dos en derecho, no se gira sobre su eje
y no hay movimiento propositivo de las extremidades.

RESULTADOS: Enzimas CPK y CPK MB discretamente elevadas, Cobre
sérico en 96 mg/dL, Piruvato cinasa Negativo, Ceruloplasmina de 34.9 mg/dL,
Velocidad de Neuroconduccion con desmielinizacion mixta leve, PEATC, PEV
y EEG normales. En la Resonancia Magnética inicial se identifica hiperintensidad
difusa en ambos globos pélidos, evidentes en T2 y FLAIR con escaso
reforzamiento con el Gadolinio. Al afio, en estudio control la hiperintensidad y el
reforzamiento fueron menos evidentes- SPECT sin anormalidad. Se solicita
rastreo de mutacioén del gen 20p12.3-p13. Analisis de secuencia PANK2 IVS1+5G
> C, resultado: Mutacion; Anélisis de secuencia PANK2 ¢.1352_1371del 20:
resultado: Mutacién.

CONCLUSION: Poco frecuente, ahora conocida como neurodegeneracion con
acUmulo cerebral de hierro, en este caso asociada a deficiencia de
pantotenatocinasa (PANK) con presentacion temprana y progresion rapida.

VARIEDAD DIAGNOSTICA EN LA HIPOTONIA INFANTIL.
PRESENTACION DE DOS CASOS CLINICOS

REYES FLORES OLGA BERENICE, RUANO CALDERON LUIS, CHAVEZ LLUEVANOS
BEATRIZ, MARFIL RIVERA ALEJANDRO, RODRIGUEZ TREVINO KAREN IVETTE
HOSPITAL UNIVERSITARIO “JOSE ELEUTERIO GONZALEZ", MONTERREY, NUEVO LEON.

INTRODUCCION: La hipotonia es la alteracion mas frecuente del tono muscu-
lar en la infancia. Algunas de estas condiciones son relativamente benignas, y
otras tienen una progresion fatal. Se presentan dos casos interesantes de hipotonia
que representan variabilidad diagnostica esta entidad.

CASO cCLiNICO 1: Femenino un mes. ANTECEDENTES: 39SDG,
hipomotilidad fetal e hipotonia generalizada desde el nacimiento. Acude por pérdida
de peso y succion débil. Se aprecia hipotonia, ROTS ausentes. Paladar ojival, boca
pequefia, micrognatia. EEG, IRM cerebral, EMG, tamiz metabdlico ampliado y CPK
normales. Biopsia muscular: acimulos anormales PAS (+) con agregados
mitocondriales moderados. Prueba de metilacion de ADN positiva para Prader Willi.
CASO cLiNIco 2: Masculino de un afio ocho meses. ANTECEDENTES:
retraso en la adquisicion de hitos motores. Presenta xifoescoliosis importante y
caidas frecuentes. Se aprecia paladar ojival, debilidad muscular de predominio
axial, ROTS abolidos. CPK, EKG,y EMG normales. Biopsia muscular: predomi-
no de fibras tipo |. Ausencia de reaccion enzimatica central. Compatibles con
miopatia congénita tipo central core.

DISCUSION: La sospecha de sindrome de Prader Willi en la etapa neonatal es
dificil por la falta de datos clasicos antes del afio de edad. Los hallazgos en las
biopsias en estos pacientes son no concluyentes. La miopatia congénita de tipo
Central core es rara y debe sospecharse en hipotonia no progresiva. El diagnos-
tico definitivo siempre sera la biopsia muscular.

CONCLUSIONES: La gran variedad de patologias causantes de hipotonia
hace dificil su abordaje. Siempre deben sospecharse causas aun raras, como
éstas mostradas, para su diagnostico oportuno, ya que el pronéstico es distinto y
el consejo genético importante.

ENFERMEDAD DE HUNTINGTON INFANTIL:
REPORTE DE UN CASO FAMILIAR Y
REVISION DE LA LITERATURA

MURILLO MARCO A,* GOMEZ CORTES ADRIANA * RODRIGUEZ DE LEON VICTOR A **
DURAN R. ANGEL G**

*SERVICIO DE PEDIATRIA Y *NEUROLOGIA PEDIATRICA HOSPITAL GENERAL
REGIONAL DE LEON HOSPITAL MEDICA CAMPESTRE LEON, GUANAJUATO; MEXICO.

INTRODUCCION: La Enfermedad de Huntington es un padecimiento neurolégico
degenerativo, de herencia autosémica dominante causada por una expansion
CAG que codifica una secuencia de poliglutamina en la proteina huntingtina.
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Existen tres formas de presentacion; en la forma infantil los sintomas inician
antes de los diez afios; representan 5 a 12% de los pacientes con esta enferme-
dad. Los pacientes con inicio juvenil o infantil muestran signos predominante-
mente de rigidez-hipoquinesia y movimientos coreicos menos prominentes
ademas de demencia temprana, epilepsia, mioclonus y temblor en el transcurso
de su padecimiento.

CAsO cLiNIco: Se presenta a dos hermanos con enfermedad de Huntington
con manifestaciones antes de los diez afios caracterizadas por problemas de
lenguaje, aprendizaje y conducta, posteriormente se agrega afecciéon motora con
un cuadro de rigidez acinesia con deterioro progresivo. Estudios de neuroimagen
con atrofia de ndcleo causado y estudio molecular de gen huntingtina anormal.
CONCLUSION: La forma infantil de la enfermedad de Huntignton o variante
Westphal predomina la rigidez. La enfermedad es mas grave mientras mas
temprano se presente.

MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS ASOCIADAS
A INFECCION AGUDA POR INFLUENZA AHINL1.
REPORTE DE CASOS

FLORES PULIDO ANDREY ARTURO, ALBORES ARANDA MINERVA JASINTA
CRAE- HOSPITAL DE ESPECIALIDADES PEDIATRICAS CHIAPAS, SSA.

INTRODUCCION: En marzo de 2009 México registra los primeros casos
de influenza pandémica por virus AH1N1 California2009. La poblacién pediatrica
de cinco a 14 afios ocupa 25% de los casos reportados. Se describe como un
cuadro preponderantemente respiratorio severo agudo a hiperagudo. Apnea,
taquipnea, cianosis, deshidratacion, estado mental alterado e irritabilidad extrema.
La AAP advierte alto riesgo en pacientes con déficit neurolégico. Hay escasa
informacion clinica neurolégica de la infecciona aguda por virus AHINT.
CAsos: Caso 1: Fémina cinco afios. Sana. Cuadro febril, respiratorio rapida-
mente progresivo. debilidad acral inferior simétrica, hiporrefléxica. PCR+. Ventila-
ciones 10 dias, pares craneales alteradas. Recibié oseltamivir, gammaglobulina.
Neurofisoldgicamente dafio axonal mixto cuadriacral. A seis meses del inicio, aiin
no es independiente, pero en mejoria. Caso 2: Masculino cinco afios, previamen-
te sano. Cinco dias con debilidad acral dolorosa inferior, 48 h después cuadriparesia
flaccida, dificultad respiratoria y deglutoria; hiporreflexia. PCR+. 24 h después
neumonia severa. Ventilacion 15 dias. Recibe oseltamivir y gammaglobulina. Se
demostré desmilinizacion acral motora. A siete meses del inicio, sin secuelas
motoras. Caso 3: Fémina tres afios previamente sana. Recibe vacuna
antiinfluenza pandémica IM en deltoides derecho; siguientes 24 h refiere
hipersomina. 48 h después: crisis convulsiva focal compleja con componente
motor y autonémico con generalizacién secundaria de 15 min. LCR e imagen
normales. Evoluciona asintomatica. EEG un mes después paroxistico gene-
ralizado. Recibe valproato.

DISCUSION: El grupo etario de los casos no es el que ocupa los reportes
epidemiolégicos en el pais y otras latitudes; es dudosa la epilepsia posvacunal.
La manifestacion principal es paralisis flaccida aguda pre o comérbida al cuadro
respiratorio severo. Esto debe motivar la bisqueda intencionada de signos
neurolégicos dado que las complicaciones autonémicas y motoras pueden
variar de no intervenir. Se sugiere una base de datos multicéntrica para conocer
mejor el comportamiento neurolégico de esta forma emergente de infeccién y
plantear oportunidades de intervencion.

INSULINOMA COMO DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
DE HIPERSOMNIA. REPORTE DE CASO

SAINOS R CLAUDIA A, LOPEZ G ARIADNA, HARO V REYES, COISCOU D NELSON R.
HOSPITAL GENERAL DE MEXICO. CLINICA DE TRASTORNOS DEL SUENO, UNAM.

ANTECEDENTES: El insulinoma, una proliferacion neoplésica de las célu-
las B pancredticas, es la causa mas comin de hipoglucemia hiperinsulinémica,
su incidencia oscila entre uno a cinco casos por millén por afio, la presenta-

cién con abundantes manifestaciones neurolégicas y psiquiatricas hacen que
se diagnostique erroneamente y no se ha reportado como sintoma de
hipoglicemia en nifios la hipersomnia.

OBJETIVO: Presentacion de caso de insulinoma en edad pediatrica cuya
manifestacién principal es hipersomnia.

METODO: Descripcion del caso de paciente femenino 12 afios de edad, con crisis
convulsivas ténico clonico generalizadas, tratada con valproato y topiramato, con
hipersomnia (s6lo se despierta para comer y asearse sin presentar conducta
hipersexual). EEG anormal focal en regién temporal derecha, no se realiz6
polisomnografia por la gravedad del caso, ya que la paciente tenia glucemia capilar
de 18 mg/dL e hipotension; la determinacién insulina y péptido C por arriba de
rangos normales, niveles séricos de antiepilépticos terapéuticos, IRM con masa
pancredtica, reporte anatomopatolégico de insulinoma.

RESULTADOS: Tratada con levetiracetam y glucosa intravenosa,
postoperatorio con abolicién de crisis epilépticas e hipersomnia, con glicemia
elevada tratada con insulina.

CONCLUSIONES: Sugerimos al insulinoma como diagnéstico diferencial entre
hipersomnia asociada o no a epilepsia y enfatizamos la necesidad de realizar un
interrogatorio clinico extenso y medir glucemia antes de iniciar cualquier trata-
miento con estimulantes o antiepilépticos.

ENFERMEDAD DE KRABBE: HALLAZGOS
RADIOLOGICOS, NEUROFISIOLOGICOS E
HISTOPATOLOGICOS EN UN CASO

VAZQUEZ-BRISENO J. JESUS, RODRIGUEZ-RAMIREZ CARLA LORENA, PAZ-GOMEZ
FRANCISCO JOSE, ESQUITIN-GARDUNO NAYEL |, SAAVEDRA-CABRERA JOSE
RAFAEL, MARQUEZ-HARPER MAGDA NORMA

HOSPITAL REGIONAL DE ALTA ESPECIALIDAD DEL BAJIO

OoBJETIVO: Describir los hallazgos clinicos, radioldgicos, neurofisiolégicos e
histopatoldgicos en un caso de leucodistrofia de células globoides”.
MATERIAL Y METODOS: Femenino de cuatro meses de edad, con sos-
tén cefalico y sonrisa social a los dos meses. Dos hermanos finados a los
siete y diez meses de edad. Inicia a los tres meses con pérdida de funciones
previamente adquiridas, irritabilidad, alteraciones motoras, hipertonia,
espasticidad y disfagia. EF.- hipertelorismo ocular, irritable, sin sostén cefalico
ni seguimiento visual, fondo de ojo normal, hiperreflexia en cuatro extremida-
des, tono muscular fluctuante, empufiamiento de manos persistente, dificulta-
des de deglucion.

RESULTADOS: PEATC con disfuncion conductiva severa bilateralmente, EEG
epileptiforme, EMG y Neuroconduccioén con polineuropatia sensitivo-motora
desmielinizante primaria severa. En la RMN y SPECT-RMN se observaron en
T2 y FLAIR hiperintensidades bilaterales en sustancia blanca profunda y
periventricular, centros semiovales, corona radiada y cerebelo, asi como reduc-
cién de NAA, elevacion de Colina y presencia de lactato. Informe histopatologico
reporta numerosos agregados pequefios de células grandes con citoplasma ex-
pandido y claro de aspecto globoide con multindcleos focales en sustancia blan-
ca, compatible con leucodistrofia de células globoides.

CcONCLUSIONES: Causada por deficiencia de enzima galactocerebrosidasa
con aclimulo de galactosilesfingosina, este caso fue de presentacion tempra-
na con progresion rapida. El diagnéstico de certeza es Gtil para consejo
genético.

HALLAZGO CLINICO Y NEUROINMUNOLOGICO
EN LINFOHISTIOCITOSIS HEMOFAGOCITICO
SECUNDARIO: REPORTE DE UN CASO Y
REVISION DE LA LITERATURA

LEMUS RENE,* ALATOMA ERICA ** GAYTAN GUILLERMO,** DURAN R. ANGEL G.***
*SERVICIO E PEDIATRIA, **SERVICIO DE ONCOHEMATOLOGIA PEDIATRICA, **SERVI-
CIO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA HOSPITAL GENERAL REGIONAL DE LEON,
GUANAJUATO, MEXICO.

INTRODUCCION: La Linfohistiocitosis hemofagocitica es una rara enfermedad
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en la infancia caracterizada por una infiltracién difusa no maligna por linfocitos e
histiocitos a mdltiples drganos incluyendo al sistema nervioso central. Esta enfer-
medad puede ser de origen familiar o secundario, este Ultimo asociado a virus
Epstein Barr.

CcAsO cLiNIco: Se presenta el caso clinico de un femenino de seis afios
originario de una comunidad de Guanajuato con el diagnéstico de
Linfohistocitosis hemofagocitico secundario a infeccion por Epstein Barr y
confirmado de acuerdo con los criterios de la Sociedad Histiocitica que cinco
meses posterior de su quimioterapia presenta crisis epiléptica focal motora
posteriormente sin secuelas con estudio tomografico de craneo e Imagen de
Resonancia Magnética de cerebro con ventriculomegalia, aumento del es-
pacio aracnoideo, lesién nodular cortical del l6bulo temporal derecho, cere-
belo, e hiperintensidad periventricular.

DISCUSION: En la literatura se ha reportado que las manifestaciones neurolégicas
en esta enfermedad ocurren en cerca de 10%, las crisis epilépticas como la mas
frecuente; los hallazgos imagenoldgicos son con frecuencia la atrofia, calcificacio-
nes, desmielinizacion e hidrocefalia. Segln estudios se sugiere realizar estudios
neuroimagenoldgicos en el momento del diagnéstico para el inicio del tratamiento
tan pronto para prevenir futuros dafios.

CONCLUSION: El dato clinico y de imagen cerebral se encontr6 posterior al
tratamiento por lo que en los siguientes casos se sugiere realizar estudio
neuroimagenoldgico en el momento del diagndstico.

MIELITIS TRANSVERSA. EXPERIENCIA EN EL INP
DURANTE LOS ULTIMOS 15 ANOS

GUZMAN MARTINEZ ANABEL, DAVILA GUTIERREZ GUILLERMO, GOMEZ GARZA
GILBERTO

SERVICIO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA Y DE RADIOLOGIA DEL INSTITUTO NACIONAL
DE PEDIATRIA

OBJETIVO: Informar las caracteristicas clinicas, de laboratorio, gabinete y
evolucién de los pacientes con Mielitis Transversa diagnosticados en el INP
durante un periodo de tiempo. Estudio: Serie de casos.
MATERIAL Y METODOS: Se incluyen 22 casos de pacientes hospitalizados
en el Servicio de Neurologia, durante los Gltimos 15 afios. Se analizan: las
manifestaciones clinicas, hallazgos de laboratorio e imagen, tratamiento, evolu-
cién y secuelas; su relacién con procesos infecciosos o inmunolégicos. Se
excluyeron los pacientes que no cumplieron con los criterios de inclusion para
mielitis transversa.

RESULTADOS: Del total de 22 pacientes, 12 fueron hombres y diez muje-

res, la edad promedio de presentacion fue de 11 afios y la mediana de 14

afios. La etiologia se relacion6 a proceso infeccioso en ocho pacientes.

Inmunolégico en ocho pacientes y desconocida en seis pacientes. En las mujeres

la etiologia se relaciona mas con enfermedades autoinmunes y en los hombres

mas con procesos para o postinfecciosos. Seis de los pacientes tuvieron diagnés-
tico de neuromielitis 6ptica (Devic). El sintoma inicial mas frecuente fue la
paresia de miembros inferiores. La secuela principal fue vejiga neurogénica.

CONCLUSIONES:

1. No hay estudios de incidencia ni prevalencia de Mielitis Transversa en
México.

2. Los pacientes que tuvieron etiologia para o post infecciosa tuvieron mejor
pronéstico que aquellos relacionados con etiologia inmunoldgica.

3. Existe poca informacién internacional sobre el tratamiento médico de la Mielitis
Transversa. En el estudio los mejores resultados se evidenciaron en pacien-
tes tratados con pulsos de metilprednisolona durante las primeras 48 horas de
evolucion.

MIELITIS TRANSVERSA POR VIRUS DE LA
INFLUENZA TIPO A H1IN1l: INFORME DE UN CASO.
PRESENTACION PARA CARTEL

SANDOVAL PACHECO ROBERTO, DAVILA GUTIERREZ GUILLERMO
SERVICIO DE NEUROLOGIA INP

OBJETIVO: Informar una de las complicaciones neuroldgicas por el virus de la
influenza H1IN1

INTRODUCCION: En marzo del 2009 la Secretaria de Salud de México infor-
mo la aparicion influenza A (H1N1). Surgieron diferentes cuadros clinicos y a su
vez complicaciones. En este cartel se pretende dar a conocer un caso confirmado
de mielitis transversa por infeccion por virus A H1N1.

MATERIAL Y METODOS: Informe de un caso. DESCRIPCION DEL CASO:
Masculino 12 afios sin antecedentes de importancia para su padecimiento actual.
Tres semanas previas a su sintomatologia neurolégica presenté cuadro de IVAS
con prueba positiva para virus AHIN1 rRT-PCR. Inicia el dia 10 de octubre con
disminucion de la fuerza y pérdida de la sensibilidad distal en miembros inferiores,
incontinencia y retencion urinaria (paralisis flaccida), referido al INP donde se
realiza RMN encontrdndose ensanchamiento con alteracion de la sefial y
reforzamiento tenue de la medula espinal de T11 a T12. Diversos estudios descar-
taron otra etiologia y por exclusion consideramos que se traté de una complica-
cion de la infeccion por HIN1.Se tratdé con bolos de metilprednisolona y
gammaglobulina 2 g/kg y se egresa 16 dias después con prednisona V.O. con
mejoria clinica logrando la marcha con ayuda.

CONCLUSION: Las complicaciones neuroldgicas por el virus HIN1 pueden
presentarse a cualquier nivel. La mielitis es una de las complicaciones graves y
potencialmente discapacitante. Las posibles complicaciones graves de la infec-
cion por HIN1 justifican todas las medidas preventivas difundidas en el pais.

MIXOMA CARDIACO COMO CAUSA DE EVC
ISQUEMICO EN PEDIATRIA: REPORTE DE UN CASO

CERVANTES BLANCO JORGE MAURICIO, DAVILA GUTIERREZ GUILLERMO
DEPARTAMENTO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA DEL INSTITUTO NACIONAL DE
PEDIATRIA (I.N.P.)

OBJETIVO: Informar un caso de EVC de etiologia infrecuente en pediatria.
MATERIAL Y METODOS: Informe de caso.

RESULTADOS: Paciente masculino de 15 afos, con un cuadro agudo de
cuatro dias de evolucién manifestado por dolor abdominal y hemiparesia
fasciocorporal izquierda. A la exploracién inicial se encontré hemiparesia
fasciocorporal izquierda de predominio braquial, con signos de oclusion arterial
en las cuatro extremidades, principalmente pierna izquierda (frialdad, ausencia
de pulsos, edema, palidez y dolor), con un soplo sistélico en C2-4 que desapa-
rece a la sedestacion. En RM cerebral se confirma zona de infarto a nivel de
brazo posterior de capsula interna, nicleo lenticular y cola de nucleo caudado
derechos. En estudios de imagen (US Doppler y angio-tomografia) se observa
obstruccion de bifurcacion de la aorta, tronco celiaco, arteria renal izquierda, asi
como microinfartos en riflones e higado. El ecocardiograma demuestra una
masa en auricula izquierda de 4 x 3 cm. Se realizd reseccién de la tumoracion
confirmando por histopatologia un mixoma de auricula izquierda complementa-
da con cirugia intervencionista para retiro de los trombos.

CONCLUSION: El mixoma cardiaco es una causa extremadamente rara de
EVC en pediatria y puede incluso ser la presentacion inicial de ese tumor.

REPORTE DE UN CASO DE PREESCOLAR DE 2 ANOS
DE EDAD CON TUBERCULOSIS MENINGEA

EN PUEBLA DURANTE LOS ULTIMOS 10 ANOS EN
EL HOSPITAL ISSSTEP

CEREZO SANCHEZ SERGIO, VELAZQUEZ MORALES MONICA
HOSPITAL ISSSTEP

OBJETIVO: Reportar el caso de preescolar de dos afios de edad de la ciudad
de Puebla con tuberculosis meningea, durante los Ultimos diez afios en el Hospital
ISSSTEP, con antecedente de tuberculosis ganglionar y padre migrante con tuber-
culosis pulmonar hace seis afos.

MATERIAL: Expediente clinico, estudios: Laboratorio y Gabinete.
METODOS: Se realizé estudio clinico de menor de dos afios con crisis
convulsivas tonicas de hemicuerpo izquierdo, vomitos, fiebre inespecifica, cefa-
lea, somnolencia analizandose TCraneo simple, IRM craneo, Rx térax, LCR.
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RESULTADOS: Se analizd biopsia de ganglios cervicales: inflamacion cro-
nica granulomatosa compatible: Tuberculosis, Ziehl Nielsen negativo, BAAR
orina, jugo gastrico negativo, TCraneo simple: Tercer ventriculo dilatado,
aracnoiditis basal. IRM: imagenes anulares: sustancia blanca y sustancia
gris, edema perilesional en regiones parietoocipitales, PPD positiva, Rx torax
PA normal, puncién lumbar: hipoglucorraquia, hiperproteinorraquia, leucocitos
10-12/campo, PMN 68%, mononucleares 32%, tinta china negativo,
coaglutinacién negativo, tincion gram sin bacterias. PCR de LCR (+) para
Tuberculosis.
MANEJO
Piracinamida.
Secuelas neurolbgicas: Sin interaccion al medio, Retraso del neurodesarrollo,
Cuadriparesia espastica, ceguera cortical.

CONCLUSIONES: Meningitis tuberculosa, un reto diagndstico, debe descartar-
se en pacientes con proceso febril inespecifico, alteraciones neurol6gicas, COOMBE
positivo, las secuelas: hidrocefalia, cuadriparesia, retraso psicomotor se encuen-
tran con porcentajes elevados 15%, mortalidad 8%, morbilidad 89%.

EPIDEMIOLOGICO: Isoniacida/Rifampicina/Etambutol/

MULTIPLES EVENTOS CEREBROVASCULARES
SECUNDARIOS A RESISTENCIA A PROTEINA C
ACTIVADA. REPORTE DE UN CASO

CERVANTES GONZALEZ ALEXIS ILIANA *** LAZO GOMEZ RAFAEL ESAID,*** GARCIA
BARBA CARLA *** CEJA MORENO HUGO,*** PADILLA GOMEZ LUIS ALFREDO***
*HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA “FRAY ANTONIO ALCALDE, *SERVICIO DE
NEUROLOGIA PEDIATRICA.

OBJETIVO: Reporte de una paciente con resistencia a proteina C activada
(PCa) diagnosticada en el Servicio de Neuropediatria del Hospital Civil Fray
Antonio Alcalde.

MATERIAL Y METODOS: Paciente femenina de 12 afios previamente
sana, sin antecedentes de importancia, que inicia tres dias previos a su
ingreso hospitalario con dolor abdominal, vémitos y cefalea frontal, el dia de
su ingreso se agregan anorexia, afasia, marcha ataxica, alteracion del estado
de alerta y crisis convulsivas, la IRM de craneo revela multiples infartos
cerebrales y zonas de hemorragia.

RESULTADOS Y CONCLUSIONES: La PCa inhibe las formas activas de
los factores de la coagulacion Va y Vllla, la accion procoagulante de las plaquetas
y al inhibidor del activador tisular del plasmindgeno, aumentado la actividad
trombolitica. La resistencia a PCa es causa importante de eventos trombéticos, su
etiologia puede clasificarse como causas transitorias y congénitas. Las causas
transitorias son muy variadas, incluyendo infecciones, farmacos, neoplasias,
entre otras. La etiologia congénita conocida como factor V de Leiden, es secunda-
ria a una mutacion puntual en el gen del factor V que incrementa hasta 100 veces
el riesgo trombético. El diagnostico final es muy importante para definir la conducta
terapéutica de cada paciente.

NEURITIS OPTICA COMO MANIFESTACION
ASOCIADA A SINDROME DE GUILLAIN BARRE.
REPORTE DE UN CASO PEDIATRICO

GONZALEZ CRUZ MARGARITA, GONZALEZ PEREZ EIXCHEL LILITAI, SEVILLA
ALVAREZ ANA CRISTINA.

SERVICIO DE NEUROPEDIATRIA DEL HOSPITAL REGIONAL VALENTIN GOMEZ FARIAS.
GUADALAJARA, JALISCO, MEXICO.

INTRODUCCION: Como sabemos, inicialmente el sindrome de Guillain Barré,
descrito hace casi un siglo, fue considerado una polirradiculoneuritis aguda que
produce una pardlisis flaccida y arrefléxica.

A pesar de que la entidad es bien conocida desde hace décadas, en los ultimos
afos ha dejado de considerarse un cuadro homogéneo, denominandose como
polirradiculoneuropatia aguda inflamatoria desmielinizante, para distinguir, dentro

de su espectro, a algunas variantes clinicas diferentes, las cuales comparten
ciertas caracteristicas patogénicas y neurofisiologicas.

En la literatura actual, existen algunos reportes de presentaciones poco usua-
les, de casos en los cuales esta paralisis motora se ha acompafniado de neuritis
optica, suponiéndose como hemos mencionado, la participacién del sistema
inmune.

RESUMEN DEL CASO: Presentamos el caso de una paciente femenina de
13 afios de edad, con antecedente neurolégico de importancia la presencia de
quiste aracnoideo sintomatico diagnosticado dos afios previos al padecimien-
to actual, que requirié en aquel momento la colocaciéon de VDVP, sin més
complicaciones, permaneciendo asintomatica durante este periodo de tiempo.
La paciente inicia el cuadro actual aparentemente con infeccion de vias respi-
ratorias superiores, una semana posterior a ello presenta; de manera paulati-
na, pérdida de la visién bilateral acompafandose de parélisis de extremida-
des ascendente. La paciente acude a nuestra unidad, con una semana de
evolucién de cuadro, siendo valorada por el Servicio de Neuropediatria, se
obtienen mediante estudio electromiografico y andlisis de LCR, datos compa-
tibles con polirradiculoneuropatia aguda inflamatoria desmielinizante, asimis-
mo, es valorada por el Servicio de Oftalmologia encontrando hallazgos com-
patibles con neuritis 6ptica, se inicia de inmediato aplicaciéon de esquema de
inmunoglobulina endovenosa humana. Actualmente tras siete meses de ha-
ber ocurrido el evento la paciente ha recuperado la movilidad y fuerza de las
extremidades; sin embargo, la pérdida de la visién persiste.
CONCLUSIONES: Consideramos de suma importancia que se realicen los
reportes de estos casos, ya que esto nos permitiria conocer mas esta entidad,
y por tanto abre la posibilidad de una intervencién oportuna con el fin de evitar
secuelas.

NEURITIS OPTICA BILATERAL CON LESIONES
HIPERINTENSAS EN TALAMOS POR IRM. REPORTE
DE UN CASO

GONZALEZ CRUZ MARGARITA, CASTRO PEREZ BARBARA, GONZALEZ PEREZ
EIXCHEL LILITAI, SEVILLA ALVAREZ ANA CRISTINA

SERVICIO DE NEUROPEDIATRIA DEL HOSPITAL REGIONAL VALENTIN GOMEZ FARIAS.
GUADALAJARA, JALISCO, MEXICO.

INTRODUCCION: La encefalomielitis diseminada aguda es una enfermedad
desmielinizante adquirida del sistema nervioso central, que sucede con mayor
frecuencia durante la infancia. La cual ocurre de manera habitual posterior a
infecciones o vacunaciones.

RESUMEN DEL CASO: Presentamos el caso de paciente femenina de seis
afios de edad, con antecedente reciente de infeccion de vias urinarias, la cual fue
valorada por el Servicio Neuropediatria de esta unidad, tras cuadro de evolucién
de una semana, caracterizado por pérdida de la vision aguda bilateral, refiriéndose
inicialmente con visién borrosa, acompafandose posteriormente de disminucion
de la agudeza visual, la cual mejord de manera espontanea tras 24 horas de
evolucion, al cabo de ese tiempo se presenta fotofobia, hiperemia y lagrimeo
bilateral, ademéas de referir cefalea temporal derecha intermitente, asi como nue-
vamente perdida gradual de la vision hasta llegar a la ceguera. Tras la valoracion
en conjunto con el Servicio de Oftalmolégica en la cual se encuentra papiledema
bilateral con pérdida del anillo neurorretiniano, asi como vasos sanguineos pro-
yectados en bayoneta se decide realizacion de Resonancia Magnética Nuclear
de craneo, la cual se reporta con imagenes hiperintensas en region talamica
bilateral y pedinculo cerebral izquierdo. Se inicia manejo con bolos de
metilprednisolona a 30 mg/kg/dia con buena respuesta, recuperacion total de la
agudeza visual y desaparece nistagmo. Actualmente a un afio de evolucion del
cuadro sin complicaciones agregadas y la evolucion por Resonancia Magnética
han desaparecido las lesiones hipertintensas reportadas a su inicio.
CONCLUSIONES: Es de interés para la comunidad el reporte de este caso de
neuritis dptica, como debut clinico, asociado a lesiones dismielinizanes en tala-
mos, sustancia gris, situacion sumamente rara, que evoluciona favorablemente
tanto clinica como paraclinica.
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OFTALMOPLEJIA EXTERNA CRONICA PROGRESIVA
(CPEO): PRESENTACION DE UN CASO

CERVANTES BLANCO JORGE MAURICIO, HERRERA MORA PATRICIA
DEPARTAMENTO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA DEL INSTITUTO NACIONAL DE
PEDIATRIA.

OBJETIVO: Mostrar un caso de CPEO, una enfermedad infrecuente.
MATERIAL Y METODOS: informe de caso.

RESULTADOS: Se trata de un paciente masculino de 15 afios. El padeci-
miento inicia a los 13 afios con ptosis unilateral. En la exploracion fisica inicial
se encuentra ptosis bilateral, predominio izquierdo, con pardlisis de todos los
musculos extraoculares. Para descartar Miastenia gravis ocular se realiz6
prueba de edrofonio con resultado positivo; se realizd también determinacion
de anticuerpos anti-Ach y estimulacion repetitiva, siendo ambas negativas.
Ante prueba de edrofonio positiva y patrén clinico miasténico se decide dar
tratamiento. Ante la ausencia de respuesta al tratamiento con piridostigmina,
esteroide e inmunosupresor (azatioprina) se inicia estudio de una probable
citopatia mitocondrial. Se corrobora dicha etiologia al contar con niveles ele-
vados de lactato en sangre y LCR, de piruvato en LCR y relacion lactato/
piruvato incrementada asi como resultado histopatolégico caracteristico. Se
reporta en biopsia muscular fibras rojas rasgadas con agregados mitocondriales
irregulares y anormales en la periferia de las fibras, con anticuerpos anti-
mitocondriales positivos e irregularidades de las mitocondrias en tamafio y
forma. No se encontro retinopatia, cardiopatia y cuenta con un citoquimico de
LCR normal, descartdndose por el momento sindrome de Kearns-Sayre.
Continua en vigilancia.

RECOMENDACIONES Y APLICACION CLINICA
EN EL TRATAMIENTO DE LA EPILEPSIA
PARCIAL CON OXCARBAZEPINA. UN CONSENSO
NACIONAL DE NEUROLOGOS MEXICANOS

ALVA MONCAYO EDITH, LOPEZ RUIZ MINERVA, ROGEL ORTIZ FRANCISCO JAVIER,
SEVILLA CASTILLO RICARDO A., GOMEZ PLACENCIA Y CASTILLO JESUS,
RODRIGUEZ LEYVA ILDEFONSO, RODRIGUEZ KU RENE JESUS, SUASTEGUI ROMAN
ROBERTO A., ESPINOZA MONTERO RUBEN, GENEL CASTILLO MARIO ALBERTO,
MONTOYA SALAZAR JOSE GUADALUPE, GUTIERREZ MOCTEZUMA JUVENAL
MEXICO, D.F.

ANTECEDENTES Y OBJETIVO: Las epilepsias identifican dos grandes
etiologias genéticas o adquiridas. En las genéticas puede haber: a) una anomalia
en los canales i6nicos que intervienen en la excitabilidad de las neuronas
(canalopatias), b) alteraciones del metabolismo que influyan en la estructura y la
funcién de las neuronas, o c) alteraciones en la migracién neuronal; A partir del tipo
de epilepsia sea primaria o resistente al tratamiento farmacolégico por diversos
factores se inicia la era de nuevos antiepilépticos incluida la oxcarbazepina e
introducido por primera vez en Latinoamérica y en especial México y comparado
con las recientes revisiones internacionales de acuerdo al tipo de epilepsias
parciales de reciente diagndstico y refractarias. Con lo anterior gracias a la
experiencia en sus indicaciones y aplicacion en el campo de la epilepsia en
México, surge la necesidad de dar a conocer la utilidad y aplicaciones de la
oxcarbazepina y compararla con los lineamientos internacionales establecidos
por la ILAE, AAE, AAN, NICE para proporcionar una herramienta de gran impacto
debido a que se aplica en nuestro pais.

MATERIAL Y METODOS: Fueron incluidos 11 coordinadores regionales dis-
tribuidos en ocho regiones, y una vez obtenida esta informacion y recabados los
cuestionarios contestados que constaron de 20 preguntas de opcién multiple
aplicado a cada médico, incluida informacién demogréafica de pacientes atendidos
y en particular de epilepsia parcial tratada con oxcarbazepina, para ser analizados
en forma individual, regional y general.

RESULTADOS: Fueron incluidos en el estudio la encuesta a 306 médicos: 146
neurélogos (48%), 81 neuropediatras (26%), 60 neurocirujanos (19.6%) y 19 otras

especialidades (6.4%). Con andlisis del cuestionario con un total de 35 ciudades;
el total de pacientes epilépticos atendidos por este grupo encuestado fue de 21,476
que corresponde a 39% del total de consulta atendida y de éstos 12,646 corres-
pondieron a crisis parciales correspondiente al 58.8% de los que su primer
eleccion en el tratamiento fue la oxcarbazepina, seguido de la carbamazepina y
acido valproico. El control de las crisis se obtiene en el 78.8% con una duracién
total del tratamiento de 3-5 afios en el 69.3% de los médicos y solo el 10.5% nunca
lo suspende.

CONCLUSION: La oxcarbazepina es una alternativa como opcién de trata-
miento por expertos neur6logos mexicanos en el control de la epilepsia parcial,
con duracién promedio semejante a lo reportado, pero con dosis administradas
menor a lo reportado en la literatura, y con minimos efectos secundarios que no
requieren de suspender el tratamiento, en cuanto a las epilepsias refractarias el
control se obtiene como terapia de adicién con resultados semejantes a la
monoterapia.

PARALISIS BILATERAL DEL VI PAR CRANEAL
Y CEFALEA COMO FORMA DE PRESENTACION
DE ENCEFALITIS POR HERPES VIRUS HUMANO
TIPO 6 (HVH-6) CON CURSO FULMINANTE.
REPORTE DE UN CASO

CERVANTES GONZALEZ ALEXIS ILIANA *** LAZO GOMEZ RAFAEL ESAID,*** GARCIA
BARBA CARLA *** CEJA MORENO HUGO,*** LUIS PADILLA GOMEZ ALFREDO***
*HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA “FRAY ANTONIO ALCALDE". **SERVICIO DE
NEUROLOGIA PEDIATRICA.

OBJETIVO: Presentar el caso de un paciente diagnosticado con encefalitis por
HVH-6 en el Hospital Civil Fray Antonio Alcalde.

MATERIAL Y METODOS: Paciente masculino de 10 afios de edad previa-
mente sano, inicia tres dias previos a su ingreso con cefalea holocraneal intermi-
tente, de intensidad moderada, se agrega pardlisis bilateral del VI par, la IRM de
craneo fue normal, inicia con deterioro progresivo del estado de alerta e inestabi-
lidad hemodinamica, puncién lumbar con presién de apertura normal y datos
sugestivos de encefalitis viral, serologias positivas para HVH-6, fallece cuatro
dias posteriores a su ingreso hospitalario.

RESULTADOS Y CONCLUSIONES: El HVH-6 infecta a un alto porcentaje de
nifios en los primeros afios de vida, con manifestaciones que van desde cuadro
febril hasta el clasico exantema subito, luego de la primoinfeccién el virus puede
permanecer latente en monocitos de sangre periférica, glandulas salivales o tejido
cerebral y reactivarse. La literatura menciona entre las causas de pardlisis unilateral
del VI par craneal neoplasias, traumatismos, reacciones inflamatorias, aneurismas,
entre otras y en menor proporcion causas infecciosas por lo que es probable que no
se sospeche, en particular, ante un cuadro tan atipico, el diagnostico y tratamiento
definitivos y oportunos podrian modificar el curso de la enfermedad.

PERFIL EPIDEMIOLOGICO Y CLINICO DEL SINDRO-
ME DE GUILLAIN-BARRE EN UNA POBLACION
PEDIATRICA

RODRIGUEZ TREVINO KAREN IVETTE; CANTU SALINAS ADRIANA CARLOTA;
ESCARERNO TREVINO VANESA AMPARO; REYES FLORES OLGA BERENICE;
VILLARREAL VELAZQUEZ HECTOR JORGE

SERVICIO DE NEUROLOGIA DEL HOSPITAL UNIVERSITARIO DR. JOSE ELEUTERIO
GONZALEZ

INTRODUCCION Y OBJETIVO: El sindrome de Guillain-Barré es una
polirradiculoneuropatia aguda, manifestada por pardlisis flacida arrefléctica. En
México existen muy pocos reportes acerca de la frecuencia y presentacion de la
enfermedad. El propdsito del estudio fue investigar los aspectos epidemioldgicos
y clinicos del sindrome en los pacientes pediatricos de nuestro hospital.

MATERIAL Y METODOS: Estudio retrospectivo de estadistica descriptiva. Se
revisaron los expedientes con diagnéstico de sindrome de Guillain-Barré en pacien-
tes con 16 afios de edad o menores admitidos de enero de 2005 a enero de 2010.
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RESULTADOS: Se presentaron 28 casos y se excluyeron cinco por no contar
con expediente clinico completo. La muestra final fue de 23 pacientes, con un
promedio de edad de 7.7 afios. Trece casos (56.5%) correspondieron al género
femenino y diez (43.4%) al masculino. En 16 casos (69.5%) hubo atecedente
de cuadro infeccioso, predominando los de vias aéreas superiores (47.8%).
En cuanto a presentacion clinica, el grado 4 de la escala funcional de Hughes
fue el prevalente; presentaron sintomas sensitivos dos pacientes y en siete hubo
involucro de nervios craneales. El subtipo mas comun fue el de
polirradiculoneuropatia inflamatoria desmielinizante aguda en 60 9% (14 pacien-
tes). Las velocidades de conduccion estuvieron alteradas en todos los casos con
predominio de componente desmielinizante. Diez y nueve pacientes (82.6%) se
trataron con inmunoglobulina.

DISCUSION Y CONCLUSIONES: Los resultados obtenidos en nuestra muestra
concuerdan con lo reportado: el grupo de edad mas afectado fue el escola y durante
los meses de otofio e invierno hay mayor nimero de casos. Contrario a lo descrito,
el género méas afectado fue el femenino con relacion de 1 3: 1. Esta establecido que
hay antecedente infeccioso en 70-80% de los pacientes y que la forma clinica mas
comin es la desmielinizante en este reporte se encontré el mismo patrén. Es
relevante que 17.4% de los casos corrspondieron a sindrome de Miller-Fisher,
cuando en nifios esta descrito una incidencia de 6%. La mayoria de los pacientes se
trataron con inmunoglobulina, por lo que no se puede comparar la evolucién con
aquellos tratados con plasmaféresis. En 26% de los pacientes se requirié apoyo
ventilatorio en comparacion a lo reportado de 15-20%. La mortalidad en este grupo
de edad es de 1-2.9%, en nuestra serie no hubo defunciones.

FRECUENCIA DE LOS POLIMORFISMOS
DAT1, DRD4 Y DRD5 EN PACIENTES
PEDIATRICOS CON TDAH Y FALLA A
TRATAMIENTO CON METILFENIDATO

MERCADO-SILVA FRANCISCO, CASTANEDA-CISNEROS GEMA, REYES-CUAYAHUITL
ARACELI

UMAE HOSPITAL DE PEDIATRIA CENTRO MEDICO NACIONAL DE OCCIDENTE.
GUADALAJARA, JALISCO.

INTRODUCCION: El trastorno por déficit de atencion e hiperactividad (TDAH)
es un trastorno neuroconductual frecuente en la infancia, debido a disfuncion de
circuitos dopaminérgicos y noradrenérgicos, que ocasiona alteracion cognitiva.
Se ha estudiado la relacion entre la respuesta al metilfenidato (MF) y polimorfismos
del gen transportador de dopamina incluyendo los receptores (DRD4 y DRD5).
Existe asociacion entre la no respuesta a dosis convencionales de MF y los
polimorfismos de DAT1, DRD4 y SNAP25.

oBJETIVO: Determinar la frecuencia de los polimorfismos DAT1, DRD4, y
DRDS5 en pacientes pediatricos con TDAH y mala respuesta a tratamiento con
dosis convencionales de MF.

MATERIAL Y METODOS: Se detectaron polimorfismos en DAT1, DRD4 y
DRD5 en ADN gendémico mediante amplificacion génica por RCP, seguida de
electroforesis en gel.

RESULTADOS: Se incluyeron en el estudio 27 pacientes, edad promedio de 8
+ 2 afios, 21 varones (78%) y seis mujeres (22%). Se encontr6 la presencia de
DAT1 de 10 repeticiones en 14 pacientes (52%), DRD4 con cuatro alelos duplica-
dos en cinco pacientes (18.5%), tres duplicados 2 (7.4%); 2 duplicados 2 (7.4%);
1 duplicado 5 (18.5%) no duplicados 6 (22.2%), <7 alelos 3 (11.1%); 5 duplicados
4 (14.8%). EI DRD5 de 148pb se observo en 9 pacientes (33%).
CONCLUSION: De los pacientes estudiados observamos que 16 (59.2%)
presentan polimorfismos que traducen mala respuesta, siete (25.9%) buena res-
puesta y cuatro (14.8%) respuesta normal a dosis convencionales. El tratamiento
de pacientes con TDAH debe individualizarse con estudio genético, en espera de
una buena evolucion con dosis altas de metilfenidato.

PREVALENCIA DE LOS TRASTORNOS
DEL SUENO EN UNA POBLACION ESCOLAR
DE LA CIUDAD DE MONTERREY

CLAUDIA NELLY HERNANDEZ GONZALEZ, BEATRIZ CHAVEZ LUEVANOS, KAREN
IVETTE RODRIGUEZ TREVINO, OLGA BERENICE REYES FLORES, HUMBERTO
ORTEGA GARCIA

HOSPITAL UNIVERSITARIO UANL “JOSE ELEUTERIO GONZALEZ"

OBJETIVO: Conocer los patrones normales de suefio y la prevalencia de sus
trastornos en una poblacion escolar.

MATERIAL Y METODOS: Se aplico el Pediatric Sleep Questionnaire ver-
sion Espafiola a los tutores de nifios en edad escolar en escuelas publicas del
&rea metropolitana de Monterrey, haciéndose andlisis descriptivo de variables
estudiadas con distribucion de frecuencias, el andlisis estadistico se realiz en
SPSS.

RESULTADOS: De 1,352 encuestas, se contestaron de manera completa 925.
La edad media fue de 10.2 afios, con rango entre 5 y 16. Encontrandose preva-
lencia de insomnio de 8.1%, somnolencia diurna 11.5%, cribado positivo para
trastorno respiratorio relacionado con suefio 16.6%, ronquido 5.2%, enuresis
8.2%, sonambulismo 13.3%, terrores nocturnos 18.4% y pesadillas 18 2%. Res-
pecto a los patrones de suefio, la hora media de levantarse fue 6:44 h para T.M.
y 9:00 h para T.V,; la de acostarse, las 21:59 h T.M. y 22:09 T.V; la duracién
media de suefio nocturno de 8 h y 40 min TM. y 10 h y 38 min.
coNcLUsSIONES: Nuestros resultados son similares a los de otras series a
excepcion del trastorno respiratorio relacionado con el suefio y el ronquido,
detectando una mayor prevalencia. Los habitos de suefio tampoco difieren mucho
de otras series publicadas.

PREVALENCIA DE LAS MALFORMACIONES DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL DEL HOSPITAL
UNIVERSITARIO “DR. JOSE ELEUTERIO GONZALEZ”

ESCARENO TREVINO VANESA AMPARO; CANTU SALINAS ADRIANA CARLOTA,
VAZQUEZ FUENTES SALVADOR; GIL VALADEZ ALFONSO H.

SERVICIO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA DEL DEPARTAMENTO DE NEUROLOGIA DEL
HOSPITAL UNIVERSITARIO DE MONTERREY “DR. JOSE ELEUTERIO GONZALEZ".

INTRODUCCION: Las malformaciones congénitas del SNC comprenden un tercio
de todas las malformaciones congénitas. La hidrocefalia es la malformacion mas
comun del SNC, mientras que el mielomeningocele es el defecto primario del tubo
neural.

OBJETIVOS: Determinar la prevalencia de las malformaciones del SNC en los
nacidos vivos en el Hospital Universitario de Monterrey.

MATERIAL Y METODOS: Se revisaron expedientes entre enero del 2009 a
enero del 2010, de recién nacidos vivos con malformaciones congénitas del
SNC, del Hospital Universitario de Monterrey. Se obtuvo edad y antecedentes
maternos, control prenatal, nimero de gesta, suplementacion con &cido félico,
sexo, edad gestacional, tipo de malformacion y malformaciones asociadas. Los
resultados se expresaron en porcentajes. Se excluyeron los dbitos y mortinatos.
RESULTADOS: Se revisaron 2,501 expedientes; nueve expedientes presenta-
ron diagndstico de malformaciones del SNC, 44% con mielomeningocele, 22%
con mielomeningocele més hidrocefalia; 11% presentaron hidrocefalia comunican-
te y 22% hidranencefalia. Se obtuvo una prevalencia de 3.5 casos/1,000 nacidos
vivos. La media de la edad materna fue de 18.5 afios; tres casos reportaron
antecedentes maternos de ingesta de alcohol, DM tipo 2 y muerte fetal en la
primera gesta. El 44% fueron primeras gestas. Las malformaciones asociadas
fueron: criptorquidia, Arnold Chiari tipo 2, laringomalacia, clinodactilia.
CONCLUSIONES: Se obtuvo una prevalencia de 3.5 casos por 1,000 nacidos
vivos, similar a la cifra reportada por Pérez Molina en el 2002, de 2.9 casos por
1,000 nacidos vivos. Se reportaron dos casos de hidranencefalia, la cual es
reportada en la literatura con una prevalencia de 1-2 casos por cada 10,000
nacidos vivos. Los resultados encontrados en este estudio son concordantes con
los reportados por otros autores.

REMISION ESPONTANEA DE SINDROME DE
WEST (SW) TRAS EPISODIO INFECCIOSO,
REPORTE DE UN CASO
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RAFAEL ESAID LAZO-GOMEZ, ALEXIS ILIANA CERVANTES-GONZALEZ, CARLA
GUADALUPE GARCIA-BARBA, HUGO CEJA-MORENO

SERVICIO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA, HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA FRAY
ANTONIO ALCALDE (HCGFAA).

OBJETIVOS: Presentacion de caso de SW con remision espontanea tras even-
to infeccioso agudo.

MATERIALES Y METODOS: Estudio tipo reporte de caso, con sélo un
paciente incluido. Lactante menor femenino de ocho meses de edad, diagnostica-
da con SW criptogénico a los cinco meses, que presenta gastroenteritis infecciosa
complicada a chogque mixto. Habia estado manejada con vigabatrina y prednisona,
sin control de los espasmos ni mejoria electroencefalografica. Acude a nuestra
institucion para manejo integral, y a los tres dias de remitido el cuadro infeccioso
se nota un cese completo en los espasmos y una mejoria notable en el EEG (con
tendencia a la completa normalizacion). Actualmente la paciente tiene 15 meses
de edad, continta tratamiento con vigabatrina y clobazam, sin ninglin evento
convulsivo y con desarrollo neuromotor en mejoria.

RESULTADOS Y CONCLUSIONES: Las remisiones espontaneas del
SW tras un evento infeccioso representan casos aislados pero ya reconoci-
dos por la literatura. Dichas remisiones pueden durar de unos pocos meses
hasta mas de cuatro afios, y se caracterizan por una mejoria notable del
paciente en todos los aspectos que engloba esta encefalopatia. Se descono-
cen los mecanismos responsables de este suceso, aunque revela pistas
acerca de la fisiopatologia de los espasmos infantiles y puede poner las bases
para tratamientos mas efectivos.

RESPUESTA A LA TERAPIA CON
INMUNOGLOBULINA HUMANA INTRAVENOSA EN LA
EPILEPSIA DE DIFICIL CONTROL

MERCADO-SILVA FRANCISCO, GONZALEZ CRUZ MARGARITA, COVARRUBIAS
ACEVEZR.

UMAE. HOSPITAL DE PEDIATRIA CENTRO MEDICO NACIONAL DE OCCIDENTE.
GUADALAJARA, JALISCO.

INTRODUCCION: La epilepsia es una afeccién cronica, de etiologia diversa,
caracterizada por crisis recurrentes debidas a una descarga excesiva de neuronas
cerebrales (crisis epilépticas) asociadas eventualmente con diversas manifesta-
ciones clinicas o paraclinicas). La recurrencia o la repeticién de las crisis hacen
que se considere epiléptico a un paciente. La mayoria de los nifios con epilepsia
tienen un buen prondstico para la remision eventual asi como para discontinuar los
medicamentos, una pequefia, pero significativa minoria tiene convulsiones que no
responden a las drogas antiepilépticas convencionales, 10-20% aproximadamen-
te. Se estima que 5 a 10% de todos los casos de epilepsia, cerca de 10,000 casos
anualmente, eventualmente serén refractarios. Se puede definir como epilepsia de
dificil control como la presencia de convulsiones mayor o igual a 1 por mes durante
dos afios, cuando no ha habido respuesta a los farmacos antiepilépticos de eleccion
(por lo menos dos antiepilépticos), en la dosis maxima tolerada y apropiados al
tipo de crisis y sindrome epiléptico. Si las convulsiones en los nifios no son
controladas por drogas antiepilépticas dentro de los dos afios de inicio del trata-
miento, formas alternativas de terapia deben de ser consideradas. Diversas
investigaciones han avalado el uso de las inmunoglobulinas como tratamiento en
determinados tipos de epilepsia de dificil control con supuesto origen autoinmune.
OBJETIVO: Conocer la respuesta a la terapia con inmunoglobulina humana
intravenosa en la epilepsia de dificil control.

MATERIAL Y METODOS: Estudio descriptivo. Se realizo en el Departamento
de Neurologia de la UMAE del Hospital de Pediatria, CMNO, IMSS. Se incluyeron
pacientes con diagnéstico de epilepsia de dificil control y que recibieron terapia
con inmunoglobulina humana intravenosa durante el periodo de enero de 2001 a
diciembre del 2006.Los datos fueron obtenidos del expediente clinico y se cre6
una base de datos en el programa, estadistico SPSS version 13. Para el andlisis
estadistico se utilizaron medidas de tendencia central y dispersion. El proyecto fue
aprobado por el comité local de investigacion.

RESULTADOS: Ochenta y siete pacientes con diagndstico de epilepsia de
dificil control recibieron terapia con inmunoglobulina humana intravenosa. La edad
promedio fue de 6.26 afios, siendo mas frecuente el sexo masculino en 55.17%
(48). La edad promedio de inicio de la epilepsia fue de dos afos. La etiologia mas
frecuente fue Sintomatica en 60 casos (68.97%), Criptogénica con 23 casos
(26.44%) e idiopatica en cuatro casos (4.6%). El tipo de epilepsia mas comun fue
del I6bulo frontal con 26 casos, seguida del sindrome de Lennox Gastaut con 21
casos y el sindrome de West con 16. Se encontr6 que 85 pacientes presentaban
crisis convulsivas diariamente. Todos los pacientes habian recibido tratamiento
con antiepilépticos previamente y tres pacientes no respondieron a la cirugia de
epilepsia previa a la administracién de inmunoglobulina humana intravenosa. En
79 casos se utilizaron tres o0 mas medicamentos antiepilépticos previos a la
administracion de inmunoglobulina y en 67 casos se utilizaron tres 0 mas medica-
mentos antiepilépticos simultaneamente.

CONCLUSION: El uso de la inmunoglobulina humana intravenosa en la
epilepsia de dificil control es una terapéutica Gtil y segura en pacientes que no
llegan a tener un control adecuado de las crisis convulsivas con los farmacos
antiepilépticos.

“SIGNO DE LA MUELA” CORRESPONDIENTE A
HIPOPLASIA DE VERMIS CEREBELOSO EN PACIEN-
TES CON SINDROME DE JOUBERT (SJ).
PRESENTACION DE DOS CASOS

CERVANTES GONZALEZ ALEXIS ILIANA *** LAZO GOMEZ RAFAEL ESAID,*** GARCIA
BARBA CARLA, CEJA MORENO HUGO,*** PADILLA GOMEZ LUIS ALFREDO,*** RAYA
TRIGUEROS ADRIAN***

*HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA “FRAY ANTONIO ALCALDE". **SERVICIO DE
NEUROLOGIA PEDIATRICA. **SERVICIO DE GENETICA CLINICA.

OBJETIVO: Presentacion de dos casos con SJ diagnosticados en el Hospital
Civil Fray Antonio Alcalde.

MATERIAL Y METODOS: Se presentan dos pacientes cuya correlacion
clinico-imagenoldgica es compatible con SJ. El primer paciente, masculino de
ocho meses valorado por presentar movimientos oculares anormales y retraso
psicomotor. A la exploracion fisica con retraso en el desarrollo somético, hipoténico,
sin sostén cefélico ni sedestacion, presenta nistagmo. El segundo caso, paciente
femenina de cuatro afios con antecedente de hipotonia, alteraciones del patrén
respiratorio y retraso psicomotor importante, presenta marcha ataxica, apraxia
oculomotora y coloboma del nervio éptico izquierdo. Ambos pacientes con el
tipico “signo de la muela” en los cortes axiales de la RM de créneo.
RESULTADOS Y CONCLUSIONES: El SJ es un trastorno autosdmico
recesivo con heterogeneidad genética y expresividad variable, con incidencia de
1:100 000 nacidos vivos y cerca de 200 casos reportados, caracterizado por
hipoplasia del vermis cerebeloso, hipotonia, RPM, episodios de apena/hiperpnea,
movimientos oculares tipicos asociado con hallazgos imagenolégicos resultado
de la hipoplasia de vermis y de los pedunculos cerebelosos que determinan la
imagen caracteristica del “signo de la muela”, presentes en nuestros pacientes.

RESPUESTA DE LA SINCRO-INDUCCION CEREBRAL
ADEMAS DEL TRATAMIENTO CONVENCIONAL EN EL
PACIENTE CON DEFICIT DE ATENCION CON
HIPERACTIVIDAD PARA MEJORAR LA
IMPULSIVIDAD Y LA DISTRACTIBILIDAD COMPARA-
DA CON EL TRATAMIENTO CONVENCIONAL

ALVA ME, CANONGO EF, RIVERA NC, LOPEZ ELIZALDE C, RUIZ CHJ.
HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO NACIONAL “LA RAZA”. DEPARTAMENTOS DE
NEUROLOGIA PEDIATRICA E HIGIENE MENTAL

ANTECEDENTES: La prevalencia del TDAH es del 8 y 12% en nifios y
adolescentes con predominio masculino. El diagnéstico se establece clinicamente.
Los criterios del DSM-IV-TR y de la OMS son utiles como una herramienta de
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apoyo, para confirmar el diagnéstico y decidir terapia para mejorar la calidad de
vida. Dentro de los esquemas de tratamiento se incluyen terapias alternativas
adicionales al farmacoldgico y psicoterapéutico. Recientemente se ha introducido
manejo adyuvante a la musicoterapia cuyo fundamento es la sincro-induccién por
medio de las bandas de frecuencia en particular alfa y beta, asociada con la
terapia tradicional podria ser factible como otra terapia alternativa adicional il para
mejorar la calidad de vida de los pacientes portadores de TDAH.

OBJETIVO: Conocer cuales son los cambios que genera la sincro-induccion en
la impulsividad e inatencién en pacientes con TDAH con tratamiento convencio-
nal. MATERIAL Y METODOS: Realizado en el HG CMNR en los departa-
mentos de Neurologia Pediatrica e Higiene Mental con el diagnéstico de déficit de
atencion con o sin hiperactividad, Con impulsividad e inatencién; que estuvieran
dentro del grupo de edad de seis a 16 afios, ambos géneros y a quienes se les
diera seguimiento en la consulta externa, tratamiento farmacologico, psicoterapia
0 ambos. Se integraron 2 grupos de manera aleatorizada: uno en el que se
continué la terapia inicial y otro mas en el que se adicion¢ terapia de sincro-
induccién cerebral, consistente en escuchar un disco de musica durante un
periodo de tiempo de una hora dos veces al dia en momentos especificos de
actividades hasta completar 12 semanas, con evaluacién cada cuatro semanas
de la inatencion y la impulsividad mediante escalas de medicion. Se evalu¢ la
severidad de acuerdo con la puntuacion para cada rubro (inatencién, hiperactividad
e impulsividad) mediante escala para dicho propésito y se analizé el comporta-
miento de ambos grupos por separado. Anlisis estadistico: El analisis se realizo
mediante estadistica descriptiva con porcentajes y tablas.

RESULTADOS: Fueron incluidos al estudio 20 pacientes, 17 (85%) hombres y
tres (15%) mujeres. La mediana para la edad al ingreso fue de 8 afios 5m; 10
pacientes (50%) presentaron comorbilidad. La modificacion de la impulsividad e
inatencion fue clinicamente significativa, aunque estadisticamente no valorable
por el tamafio de la muestra.

concLusioNEs: 1) El TDAH con predominio de impulsividad e inatencion
mejora con la sincro-induccién aplicada particularmente durante el periodo de
tareas y antes de dormir. No es factible afirmar categéricamente dicha modifica-
cion por la muestra tan pequefia y por tratarse solamente de un estudio prelimi-
nar, sin embargo puede considerarse como una terapia alternativa adicional al
manejo convencional establecido hasta el momento. 2) En el paciente con
hiperactividad, la sintomatologia no se modifica significativamente con la aplica-
cién de la sincro-induccion. 3) La calidad de vida del paciente portador de TDAH
podria modificarse sustancialmente con la sincro-induccién cerebral. 4) Es
necesario complementar este estudio con un tamafio de muestra mayor y una
duracién mayor.

SINDROME DE WEST: CARACTERISTICAS CLIiNICAS
Y ELECTROENCEFALOGRAFIAS POR VIDEO EEG EN
LACTANTES CON ANTECEDENTE DE RIESGO
PERINATAL

MELENDEZ CARBAJAL CRISTINA, OLIVAS PENA EFRAIN, ISLAS GARCIA DAVID,
BRAVO LOPEZ EDUARDO, IBARRA PUIG JORGE M.
INSTITUTO NACIONAL DE PERINATOLOGIA (INPER IER).

OBJETIVO: Describir las caracteristicas clinicas y hallazgos
electroencefalogréficos por video EEG en pacientes con sindrome de West.
MATERIAL Y METODOS: Estudio descriptivo, observacional, transversal,
retrospectivo. Se realiz6 la busqueda de pacientes con diagndstico de sindrome
de West nacidos en el INPer IER en el periodo de 1994 al 2009.
RESULTADOS: Se analizaron 29 pacientes con sindrome de West. Y se revi-
saron 37 registros video EEG. Los hallazgos interictales mas frecuentes fueron
hipsarritmia con sincronia interhemisférica, hipsarritmia asimétrica e hipsarritmia
tipica, encontrando diferentes patrones en un mismo registro. Los hallazgos ictales
mas frecuentes fueron ondas lentas transitorias generalizadas, periodo de atenua-
cién de voltaje y ondas lentas transitorias generalizadas de alto voltaje de predo-
minio frontal seguido por periodo de atenuacion. Los eventos clinicos mas fre-
cuentes fueron espasmos flexores, espasmos extensores, espasmos asimétricos
y desviacion ténica de la cabeza.

CONCLUSIONES: En nuestro estudio la hipsarritmia clasica se encontrd
asociada a variantes de hipsarritmia y solamente en un registro se encontrd
como patrén dnico. Esto puede indicar un comportamiento dindmico y evolutivo
de la hipsarritmia.

TETANOS LOCALIZADO. REPORTE DE UN CASO
CON EVOLUCION ATIPICA

FLORES PULIDO ANDREY ARTURO, ISLAS GARCIA DAVID, VALLADARES SANCHEZ
PABLO
CRAE- HOSPITAL DE ESPECIALIDADES PEDIATRICAS CHIAPAS, SSA.

INTRODUCCION: El tétanos es poco frecuente y prevenible por vacunacion,
frecuentemente letal. México anualmente reporta 50 a 100 casos. Con cuadro
clinico variable, de dificil diagnéstico oportuno. Generalizado es la forma comun.
La teatnoespasmina del Clostridium tetani afecta la célula motora periférica blo-
queando la inhibicion motora. Rango de incubacion de siete a 21 dias, Rara vez
sin localizarse el sitio de entrada; cominmente de gravedad paradéjica al periodo
de incubacion.

CASO: Masculino, de nueve afios. 22 dias antes, contusion dorso lumbar,
sin herida, 48 h después lumbalgia y acralgia que progresan lentamente a
debilidad espéastica acral inferior con predomino izquierdo, involucra
hemiabdomen izquierdo; hiperreflexia acral inferior. Presuntamente inmuni-
zado. Tratamiento: analgésico y esteroide, cuadro estacionario. Por RM
lesion 6sea L2 sin involucro mielorradicular. Treinta y dos dias después
fiebre 39.5 °C, odinofagia, ansiedad, fotofobia, disnea, rigidez, trismus, risa
sardonica y espasmos musculares al tacto. Se realiz6 traqueostomia; Titu-
los altos de Ac anti TT. Inicia penicilina y 500 Ul de antitoxina tetanica. Dosis
total de antitoxina de 1,250 Ul plus metronidazol. Mejoria progresiva en 10
dias. Ahora sin secuela

DISCUSION: Caso con traumatismo directo y lesion vertebral sin solucion de
continuidad que orient6 a la busqueda de dafio espinorradicular; no demostrado.
Evoluciona bifasicamente a tétanos generalizado. La mejoria con la aplicacion de
antitoxina, antibiético y terapia intensiva demuestran una forma de tétanos locali-
zado con un tiempo de incubacion que excede lo descrito en la literatura (60 dias)
y con historia natural de tétanos generalizado quiza modificada por la inmunidad
previa.

CONCLUSION: El tétanos entonces debe considerarse como diagndstico posi-
ble en las formas de debilidad espastica dolorosa aguda o subaguda aun con
inmunizacién previa, asi como ausencia de heridas; las formas generalizadas
como variantes tardias tratables.

TRATAMIENTO QUIRURGICO TEMPRANO EN
LACTANTES CON EPILEPSIAS CATASTROFICAS,
ASOCIADAS A DISPLASIAS CORTICALES. HALLAZ-
GOS ELECTROENCEFALOGRAFICOS Y PRONOSTICO

ANDRADE ANDREA, ARNOLD SUSAN T,, SAID RANA R.
UNIVERSITY OF TEXAS SOUTHWESTERN MEDICAL CENTER AND CHILDREN'’S
MEDICAL CENTER, DALLAS, TEXAS.

OBJETIVO: Las displasias corticales se manifiestan como epilepsias catastro-
ficas que impactan negativamente en el neurodesarrollo. EI EEG interictal suele
demostrar anormalidades difusas o generalizadas, que complican la decisién
quirdrgica. Identificamos a lactantes con epilepsias catastréficas sintomaticas a
displasias corticales, determinamos los hallazgos electroencefalograficos y la
evolucion posquirdrgica.

MATERIAL Y METODOS: Del 2002 al 2010, revisamos retrospectivamente
los expedientes y electroencefalogramas de nifios sometidos a cirugia de epilep-
sia antes de los tres afios, con diagndstico de displasia cortical. Identificamos siete
casos. 5/7 extratemporales, 2/7 temporales.

RESULTADOS: Encontramos 4/7 (57%) nifias y 3/7 nifios (42%). Inicio de
crisis de los 0 a 22 meses (18 meses). Frecuencia de crisis de 20 a 50 al dia (18).
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Revisamos 24 EEG’s interictales, 9/24 (37.5%) fueron generalizados y 15/24
(62%) focales. Revisamos nueve EEG ictales. 7/9 correspondieron con la lesion
(77.7%). Todos se sometieron a electrocorticografia (ECoG) transoperatoria. En 2/
7 (28%) pacientes se colocaron electrodos subdurales. 3/7 (42%) pacientes pre-
sentaron recurrencia de crisis, requiriendo hemisferectomia funcional. 6/7 (87%)
se encuentran libres de crisis, y 1/7 presento reduccién de 90% Todos presentan
progreso en el neurodesarrollo.

CONCLUSIONES: En lactantes con epilepsia catastréfica cuyo foco epileptégeno
esta asociado a displasia cortical, el EEG puede mostrar anormalidades genera-
lizadas. La evaluacion prequirdrgica temprana y exhaustiva, es clave para una
cirugia exitosa asociada a un pronoéstico positivo para el control de crisis y
neurodesarrollo.

TUBERCULOMA CEREBRAL EN UNA
PACIENTE CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

MONTIEL LEMUS GERARDO, HERRERA MORA PATRICIA
SERVICIO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA, INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA.

INTRODUCCION: El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfer-
medad multisistémica autoinmune de evolucién crénica presentandose
formas méas graves en el nifio y adolescente con mdiltiples manifestacio-
nes neuroldgicas.

OBJETIVO: Describir complicaciones neuroldgicas poco frecuentes en una
adolescente con LES. cuadro clinico y estudios de imagen.

MATERIAL Y METODOS: Informe de un caso clinico. Femenino de 15
afios. Con diagnostico de LES, hipertensién secundaria, con Mycobacterium
tuberculosis en BAAR manejada con antifimicos, presenta crisis convulsivas
tonico cldnicas generalizadas manejada con valproato y levetiracetam. Explo-
racion fisica: PC 52 cm, desorientada, habla incoherente, FO con granulomas
bilateral, respuesta pupilar lenta, cocleo-palpebral presente, hipotrofismo gene-
ralizado, cuadriparesia hipotonica, fuerza muscular 2/5 con temblor distal en
Miembros superiores, fuerza 0/5 en miembros inferiores. Se realizaron multi-
ples estudios de laboratorio con BAAR en jugo géastrico +, AMO con tuberculosis
medular. Perfil inmunolégico con ANA ++, IRM cerebral con atrofia cortico
subcortical, zonas de edema vaso génico fronto-parieto-occipitales bilaterales

asimétricas, zonas de edema cito toxico cortical fronto-parietal y en talamo
izquierdos, zonas de reforzamiento anular o nodular en parénquima cerebral en
regiones frontales y temporales (tuberculomas).

CONCLUSION: Los tuberculomas cerebrales son una forma poco comin de
presentacion de tuberculosis extra pulmonar cuyas manifestaciones clinicas son
diversas e inespecificas.

SINDROME DE WARBURG MICRO (SWM),
A PROPOSITO DE UN REPORTE DE CASO

LAZO-GOMEZ RAFAEL ESAID, CERVANTES-GONZALEZ ALEXIS ILIANA, GARCIA-
BARBA CARLA GUADALUPE, PADILLA-GOMEZ LUIS ALFREDO, CEJA-MORENO
HUGO

SERVICIO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA, HOSPITAL CIVIL DE GUADALAJARA FRAY
ANTONIO ALCALDE (HCGFAA).

OBJETIVOS: Presentacion de un caso probable de SWM diagnosticado en
nuestra institucion.

MATERIALES Y METODOS: Se trata de un estudio tipo reporte de caso, con
s6lo un paciente incluido. Femenino de tres afios de edad que acude al HCGFAA
por convulsiones y retraso psicomotor. A la exploracion fisica se encontr6
microcefalia, microftalmia y microcérnea izquierdas, coloboma bilateral, sindrome
de Duane, cuello corto, implantacion baja de cabello, escoliosis, contracturas en
flexion de rodillas y codos, hemivértebras y coxa valga bilateral; el EEG mostrd
actividad de base desorganizada, lenta, sin descargas epileptiformes; la RMN de
craneo revel6 craneosinostosis coronal anterior y parieto-occipital izquierda, mal-
formacion de Dandy-Walker, agenesia de cuerpo calloso y de septum pellucidum,
dilatacion ventricular derecha, quistes coroideos y subaracnoideos, hipoplasia de
tallo cerebral, polimicrogiria parieto-occipital derecha y heterotopias de sustancia
gris; los potenciales evocados auditivos son normales.

RESULTADOS Y CONCLUSIONES: Es un trastorno genético autosémico
recesivo por mutaciones en RAB3GAP. Sélo 30 casos descritos, caracterizado
por retraso mental, alteraciones oculares, cerebrales e hipogenitalismo. Por las
caracteristicas clinicas de este caso consideramos cumple criterios para sindro-
me de Warburg Micro. En este caso particular, las alteraciones intracraneales son
muy severas y prominentes. La presencia de mutaciones en RAB3GAP no es
fundamental para el diagndstico.



