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RESUMENES

1. ADRENOLEUCODISTROFIA LIGADA LA
CROMOSOMA X.

Harnéndez Mara, Avara Marfa de los Angeles,
Lapez Isabel, Troncose Mdnica.

Semvicio de Neuropsiguietria Infantil. Hospilal
Clinico San Borja Arriardn.

La adrenclaucodistrofia ligada al X ez una
enfermedad neurodegenerativa caracterizada
por desmiglinizacidn e inflamacién del sistema
nervioso cenfral y atrofia da la corfaza adranal.
s subclasifica en G lipos dependiendo de la edad
de aparicion de los sinlomas ¥ compromiso
cerebral. Bioquimicamente hay acumulacion de
gcidos grazos saturados de cadsna muy l=rga,
producto de la alteracidn de la betaoxidacidn
peraxizomal, por lo cual en lg actuzhdad se
incluye an el grupo de enfermedades
peroxisomales.

Se presentan dos pacienies de ¥ vy 12 anos de
eded respaciivamante gue inician sinfomatologia
con trastornes del rendimiento escolar,
sltereciones de la memoria v alleracionas
motoras con pregresiin de los sintomas. Enosu
examen mantzl deslaca alleracion en prusbas
atencionales, memoria recients, inmediata y de
evocacion, concrelismo v alleracionss en |z
lectooscritura asociado & agnosia visual vy
aprexia. En el examen somatomator destaca
hipertonia generalizada, con reflejos
oslectendinecs exallados, lorpeza molorz fina
¥ griesa, incoordinacion y disdiadocotinesia
Estudios con naurcimagenas deslacaron
exiensas zonas de desmielinizacién occipital que
enun pacienia sa extendian a zones parielales,
lemporales v frontales, con capilacidn de
gadalinio en T1, Estudic bioquimico reveld cidos
grasos de cadena muy larga elevados en un
pacienta. Polenciales evocados visuales y
vakocidad de conducciin normal.

Se presentan ambos casos para destecar la
adrencleucodistrofia como  enfermedad
neurodegenarative iniciada en esta etepa de la
vida, la necesidad de consejo gendlico v
diagndstica pranatal,

2. FACOMATOEIS PIGMEMTD VASCULARIS,
LN NUEVO SINDROME.
Amaralas Claudia, Abarca Jaime.

Linidad de Neuropsiquistria Infantil y Unided d=
Darmalologia. Hospital Regional de Punta
Arenas.

La facomatosis pigmento vascularis es una
enfermedad paco comun, descrita por primeara
vaz en 1947, Su forma de presentacién consiste
en la presencia de nevus, flammeaus,
pigmantacidn oculocutanea significativa v en
glgunos casos refraclerios 8 tratamisnlo. Se
describen cuatro entidades, Tipo | & Tipa IV, con
compromiso local {a) o sistamico (b). En asls
dltimo subtipo, 3z lesiones cuiansas e asocian
con anocrmelidades viscerales {ojo, sislema
nervioss central), ¥ dseas.

Se presenta el caso de un paciente veran da 7
gfos de edad, produclo de embarazo v paro
rermal, evalieade en el penicdo de Racign Nacida
por dermaldloge por la presencia de nevus
flammaus en |a region de torax y abdomen,
comprometiendo ambos lados, manchas
mongdlicas extensas en dorso y manchas azules
eh escleras. Se planted entonces el diagnastico
de Fecomatosis Pigmenio Vascularis. Se realizd
coh pesterioridad controles dermatoldgicos
periodicos, en los cuales se ha cbservado
varaciones en [@as caraclaristicas de s lesiones
de la piel las cuales se describiran,

Adamas ha sido evaluado desde sl punlo de vista
neurclégico, durante el pericdo de un afo,
presentands una Meningoancefalitis Viral en
Enerc de 1983 y mal rendimiento escolar. Los
examenes complementarios: TAC cerebral, EEG,
radicgrafia de columng, evaluacian oftalmalogica
han sido normalas. La sicomelra le ubica onun
rango de Cl normal lento.

El objetivo de esie Irabajo as analizar las
caracteristicas clinicas de este nuevo fipp de
{acomatosis y sus diagndsticos diferanciales.

3. DISPLASIA FIBROMUSCULAR COMO
CAUSA DE |INFARTO CEREBRAL
ISQUEMICO.

Davilal Marcele, Bravo Silvia, Fava Mario.
Unidad de Meuropediatria v Senvicie de Pediatria.
Hospital Militar

Sarvicio de Radiologia, Hoepital Clinico Pondificia
Univarsidad Catdlica de Chile.




Laincidencia da inferos cersbralas isguamicos
enninos 25 tan baja como 0,63 por 100,000, Una
de las causas de ellos es |z displasia
fibromuscular (DFM) que consiste en una
angiopatia no ateromatosa, ni inflamatoria, de
origen desconacido con hiperplasia de las
técnicas arteriales. La DFM es un cuedro
muliizistémice, conuna infrecuante pardicipacidn
del SMC, de la gue se ha reportado escaso
nimero de pacientes pediairicos.

MSK es una nifa de 3 afos de edad, sin
antecedentas parsonalas ni familiares de
importancia, que presentd en forma brusca une
hemiplejia derecha por la gua fua hospitalizada.
Elexamen reveld una pacienie contendencia al
sopor, nommotensa, hemiplejia flaccida derecha,
astmelrta facial ¥ fondo de ojo nomnal.

Los exémenss de laboralono, habiluales en
paciemes pediaincos, resultaron normmales, La
TAC reveld une zona hipoganica en Zoha anterior
del hemisferic izquierdo, en tanto que Iz ANM
ceraebral permitid visualizar un infarto isquémico
en el territorio de Ja arteria cersbral media
izquiarda. Al lercer dia de hospitalizacidn fa
arteriografia por sustraccion digital reveld una
hipoperfusion en tarrlorio de arteria cerebral
madia izquierda que aparece disminuida de
calibre y de contomos amosanadaos. Una nueva
ararografia revela indemnidad aorto-renal; pero
se observe une obsiruccion en lercio medio de
arteria vertebral izquierda, sin flujo a distal. El
eco-doppler informa una aslancsis del B0% en
el sagmento distal de dicha arleria.
Invesfigaciones arientadas a pesquisar otras
causas de infarto isquémico resultaron negativas,
El interés de esla presentacidn reside en
comumicar una infrecusnte eliclogia de infaro
cerebral en nifkws come-es la DFM, v destacar
una forma inhabitual en ella, come fue 2 oclusion
de arleria vedebral izguisrda.

4. ACCIDENTE VASCULAR ISQUEMICO EN
LOS GANGLIOS DE LA BASE EN NINOS.
Fresentacion da 2 casos.

Troncoso  Mdnica,  Slachevsky Andrea,
Hemandez Marta, Badilla Lauiares,

Servicio de Neuropsiguialria Infantil. Hospital
Climico Zan Borja Arraran,

Servicio de Neumologia. Hospilal del Salvador.
servicio de-Meuroradiclogia. Institute de
Meurocingia.

Los accidentes vasculares en nifics son oe una
patologia de baje frecuencia, esta sa astima en
2,52 por cada 100,000 habitantes. La forma de
presentacion olinica es varada y dentro de dstas
la sintomatologia extrapiremidal ha sido
escasamente reporiada.

Presenlamos dos casos de nifos quines
desarrollaron movimientos anormales da un
hemiouerpo par infarla da los ndcleos de [a base.
Caso 1.- Nino quien a los dos afos sais meses
presanto una corecatelosis y distonia del
hemicuerpo derecho v afasia subcortical.
Evoluciond con una recuperacidn de la afasia y
persistencia de hemidistonia.

Caso 2.- Mifno guien a los 3 ahos presentd una
hemidistonia v afasia subcortical. A los 10 afias
gl lenguaje ss normal; pero persisie severa
disgtonia del hemicuerpoe derecho,

En ambos casos la nauraimgen [TAC) demosirg
una lesidn hipodensa del nucleo lenticular
izquierdo. El astudio etioldgico fua negative para
vasculopatias, coagulopaties, cardiopatias,
enfermedades metabdlicas e infecciosas. El
estudio angiografico en el caso 1 fue nomal.
Discutimos en base a estos dos casos el
diagnastico diferencial del sindromse
hamidislénico, su correlacidn anatomoclinica, su
fizicpatologia v la clinica de los cuadros
hamidislonicos de eliologia vascular, destacando
que. nuesiros pacientes debutaron con
maovimianios anormales,

Se insiste en |a necesidad de considerar los
accidenles vasculares encefdlicos danlro del
diagndstico diferencial de los coadros
exlrapiramidales en los nifios.

5 CALCIFICACIONES INTRACRANEANA EN
IMFANCIA.

Avendafo Leonor, Avendano Menscl, Villacura
A

Servicio de Neurclogia, Hospital de Carabineros.

Se presentan 4 casos de pacientes gue
concurren 8 estudio o control entre Enaro v
Marzo del presente ano al Sewvicio de Neurclogla
del Hospital de Carabineros, por haber
presenfado crisis comwulsiva o compromiso de
coenciencia sugerante de comicidad, y que en su
estudio presenlan caksificaciknes infracraneanas
da dislintas efiologias.




1) Escolar vardn, quien presenta cuadro
convulsive que clinica y electroancefalo-
graficamenta corresponde a una epilepsia
roldndica benigna de la infancia, y que an al
estudio fomografico muestra una calcificacidn
sobre hemisferio contralateral v resonancia
nuclear magnética cerebral normal, sugirando
calcficacion inespecifica pgranuloma antigue?,
2} Preescolar, sexo femenina, debula con
fipotimia, su estudio tomogrifico de multiples
ealeificaciones intraparenguimalosas sos-
pechosa de neurocislecercosis, diagnostico que
as comoborade por estudios en liquido céfalo
raquideo y suroldgico que requiere 3 curas con
albendazol por el hallazgo da pardsitos en
distintos estadios de la resonancia nuclesr
maagnética cerebral al {émino de la sagunda
cura,

3) Escolar sexo femening, que concurme par crisks
convulsiva focal, con EEG que muestra foco
lento, TAC cerebro sugerente de una
neurmcislercozis Unica, diagndstico cormaborado
por respuesta clinica v 8 nauroimagan al
tralamiento con albendazal.

4) Escolar sexo femenino, que en 19581 ingresa
por crisis da cefalea y compromiso de conciencia
tipo ausencia v que el TAC cersbro da imagenes
sugaerantes de granuloma inflamatoric o
neurccisticercosis, Por mela respuesla o
fratemiento antibidlico sa hace reschancia
nuclear magndtica cerebral, que sugisre
neurocisticarcosis gue se rala:

Requiere finaimente, estudio con biopsia
asteroolxica que da Astrocitoma de células
gigantes inoperable por su ubicacion, con una
avolucitn asinlomalica hasta la fecha.

6. NEUROCISTICERCOSIS EN NINOS.
Avendafo Leonor, Avendano Marisol, Villacura
A

Servicio de Neurologia, Hospital de Carabineros.

La neurocisticercosis es la parasitosis mas
frecuenis an sl sislema narvioso central. Esta
patologia tiene alfa prevalenciz en Mexico y
algunos paises sudamericanos; enlre aflos Chile.
Saestima que entre 200,000y 350,000 personas
estn afectadas en América Lalina. La infeccidn
sa debe a la ingastidn dal huevo o de las
progidtidas gravidas de la Taenia- Sokium,

Mehringer he clasificado [a neurccisticencosis,

segun su localizacién parenguimatosa,
ventricular, meningea, espinal y mixta (dentro de
esia sa incluyen las neurocisticercosis quatienan
compromise perifenco).

En los nifios, los sintomas mds recuentes son
el sindrome de hipertension endocraneana y las
comvulsiones.

Las prusbas serclégicas del liguido céfalo
raquiden alcanzen solo un 50% da positividad.
El matodo mas especifico es el de ELIZA (estudio
ghzimatico inmunosbsorvible). El estudic de
imagenas, scanner y resonancia nuclear
magnética, revelan la presencia da lasiones
guisticas con un reforzamisnts post inyeccion del
medio de contraste, si el scolax estd vivo, o
calcificacionas puntiformes, si esta musro; lo gue
cCurre en un piazo de 2 a 5 anos.

Se han ensayado diversos tratamientos,
bdsicamonte comprenden |a presencia de un
antiparasitario: albendazol o praziquantel,
acompanado de un corticoide, existe gran
diversidad de opiniones en cuante a la duracion
total de éste,

Se presentan § casos da nifios en que s& hizo el
diagndstico de nevrocisticercosis, las edades da
estosfiuclian enlra 3 anosy 6 meses, v 12 anos;
4 mon nifas ¥ 1 varan, Los sinfomas de debut
fusron convulsionas en 4 casos ¥ lipotimia en 1,
El tratamiento usado fus Iz combingcion de
albendazol ms coricoide, por un parloda da 21
dias, En 1 caso ze hizo res curas. Las pruebas
seroldgicas fueron positivas en 2 de los 5
pacientes, ¥ en LOR enuno de los pacientes.
Los nifos fueron estudiados con scanner
corabral v 2 de ellos ademas con resonancia
nuclear magneélica. El electroencefalograma
mastnd alteraciones en 2 de los nifics. Todos ellos
se mantendran con anliconvulsicnanies por un
pariado minimo de 1-ano post tratamiento
etiglagico: 4 de los cinco pacientes se mantienen
asintomatices a la fecha de esta presentacion.

7. CRIPTOCOCOSIS DEL SNC EN EL NINO.
Adlerstain Leon, Demarta Juan Carlos, Donoso
F.. Paredes Marcela,

Hospital Roberlo dal Rio. Instituto de
Maurocinugia.

El criptococo neoformans es un hongo
monocelular da distribuscidén universal; sin
embargo, la criptocococis s una enfermedad




