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EDITORIAL

Con gran enfusiasme empezamos este 1954, que es el quinto afio de nuesstro Boletin desde que
iniciara su circulacidn por i3 inicialiva y el asfuerze de Marfa de los Angeles Avaria y Gabrigla
Sopdlveda. Poco a poco esta necesaria forma de comunicacidn anire los miembros de nuasira
sociedad ha ido adquirendo mayar valumen gracias a los excelentes aportes recibidos. En este
primero de tres nimeros que editaremos este afo, reunimas frabajos de allo nivel. Con el trabajo de
la Dra. ME. Léper iniciamos una modalidad consistente en la publicacion de las presentaciones
realizadas en |as reuniones mensuales. En aslas reunionas tenamos |a oponunidad de escuchar
casos clinicos, estudios o revisiones en cuya praparacidn s inviertan imporiantas esfuerzos y que
par ko general reflejan los mejores productos de cada grupo. Es este un material de gran valor que
desafortunadamente con frecuencia queda guardado en un cajon @ inaccesible para un gran
numero dé los sacios. El Boletin abre sus pdginas a estostrabajos enla ceneza que ellos serdnuna
fuenia parmanente de colaboraciones de calidad.

Das de las publicaciones, de las Dras, Carmen Quijada y cal. y Esperanza Habinger, son trabajos de
ingreso a nuesira saciedad, la primera apunta a un problema de alta frecuencia y relevancis coma es
la solucidn de los problemas grodentalas en la poblacidn portadora de retardo mental, la segunda
ros aporla una eéxhaustiva revision del Sindrome de la Touretia. Incluimas también una propussia
de Psiquiatria de Enlace dirigida a pacientes oncoldgicos, apore de los Dirs, Garcia y Herrera, y
finalmente una sintesis de los Glimos avances an Gendlica Molecular de nuestro tradicional
colaborador, El DroFemande Movioa,

Por dltimo damos la bienvenida gl nuevo: Direclona de la Sociadad, presidido porla- neurdloga infantil
Dra. Ledia Troncoso Azdcar a guienss deseamos grandes kagros durania’su periodo 1994 - 1955,




MENSAJE DEL DIRECTORIO ENTRANTE

La Sccledad de Psiguiatrfa y Meuralegia de la Infancia y Adolescencia retinge a un grupo de
prolesionalos empanades en el esfudio, investigacidn, comunicacgién, ensefianza y orentacidn en
fas eslaras nauroldgica y psiquiatrica del ser humano en crecimianto y dasamollo. El propdsile as
velar no solo por la supervivencia, traducida par gjemple en tasas de monalidad Infantil, sino por una
mejor calidad de vida y un maximo desarmolio de las potencialidades genéticas de cada individuo.

Este’ afio nuestra sociedad cumple 22 afios de vida activa, reflejando ya a un grupe consolidada,
madura y que exige nueves desaflos en los praximas anos.,

Los prafesionales de diferentes disciplinas que la companan, entre ellos psiquiatras, neurdlogos,
neurocirujanos, psicdlogos, lonoaudidlogos, terapeutas ocupacionales, Irabajadores sociales,
tienan para un misme fin tareas diferentes pero de muy estrecha relacidn, lo cual amerila 1a accion
conunta y con criterios definidos,

Para este intercambio de conoclmientas v esludias, las instancias ofrecidas por nuestra sociedad se
fraducen en: un INFORBMATIVD mensual que destaca las reuniones cientificas mensualas v olras ya
8edn nacionales o intemacionales, [as actividades mansuales de las grupos de trabajo de nuestra
socledad y nolicias ralevanles da Ia direstiva o d# los asociados. Un BOLETIN, drgane oficial de
nugsira sociedad que se editard fres veces por afio, cuyo principal objetivo e ser una tnbuna para
las contribuciones cientificaz asl como para discusionas aligenias a los infareses delos socios, El
CONGRESO ANUAL, oporunidad dnica de discufir y prasentar nuestra labor de los Olfimos meses,
ademas de aprender sobre el tema oficial del congreso. En 1994 serd Sindrome de Délicit
Atencional; mitos v realidades ¥ en 1925, Muevas Pergpactivas en Naurarehabilitacion. Teniendo
gn consideracion la diversidad de intereses de los socios, se han sumado hasla el mamente al
Congreso 1585 un Simposium de Meuroneonalokgia y olro dé Neurocirugia Infantil. Ademds
como ha acurrido en afos anterdares, astard el Simposium de Epilepsia.

Las distinlas especialidades donlro de 13 sociedad deben ya Irse definiende con criterios da
[econocimiento nacional, exigiendo su aprendizaje meladico y consideraciones académicas
esldndaras para la calificacion de ezpacialista, donde nuestra socledad tenga un rol imporante.

Avances imporiantes sé han hacho en Naurclogia Infantil y en Psigulatria Infantil, con la
participacidn activa de 1a Socledad en las comisiones de acreditacidn de Conacem.

Como scciedad consolidada, debemos incorporar activameanle a los colegas de provincias,
ofreciéndoles labores concretas como su parlicipacion en el boletin, organizacién de actividadas
centificas en sus respeclivas ciudades, ademas de conocer sus inquietudas v irabajos.

Desde el punto de visla inlemacional, es necesario recordar las visilas y contactos con colegas de
olros paises asi como con sociedades extranjeras similares, ya que nos enrquece y nos abre
nuevas parspactivas, Tenemas socios de reconocido prestiglo Internacional y también imponantes
miambras honorarios axtranjeros.

¥a =a han formado algunas grupos de estudios dentro de la sociedad, asi el GRUPQ CHILENGO DE
EPILEPSIA Irabaja aclivamente en su campo con reuniones mensuales, congresos nacionales y en
esie momento proyectando una gran reunidn infernacional para 1995, El GAUPO CHILEMNOD DE
TELEVISION, nacid como consecuencia del congreso anual 1992 de nuestra sociedad, se reting
en forma mensual, teniendo come lema ceniral los efectos de la TV sobra el grupe faméliar. Por
illima s encueniran proximos a debutar los grupes de ENFERMEDADES METABOLICAS Y DE
ENFERMEDADES NELUROMUSCLULARES,

Eﬂf_gi‘nus gue nuestra misitn como cienlificas, investigadores y agentes sociales as Impartantisima
¥ por bo lanto reguiers estar bien consolidado, ya sea con una lormacidn individual permanents y
una sohtez madura como sociedad. Comamos con multiples canales de comunicacidn, nuasiros




colenas de provincia y de Santiago muestran creciente interés por incorporarse, nueslras relaclones
imemacicnales tienen una fluidaz crecienta y los grupos de estudios frabajan con gran entusiasma.

De lodo esto depende nuestro crecimiento y &l olracer 2 nuestra sociadad chilena un apone
_significative en lo qua atane a la esfara psiguica ¥ neuroldgica.

Dr. Tomds Mesa Latorre Dra. Ledia Trongoso Azdtar
Searatara Presidenta




TRABAJOS ORIGINALES

LISENCEFALIA ¥ ACIDOSIS LACTICA: CASO CLINICO

Dra. Maria Eugenia Ldpez Bohner
Unddad de Meamlogia

Servigio Madico - Quirdrgico, Infant
Haspital Dr. Sdtero del Ric

Caso Clinfco: Paciente de soxo famening, de un-afo de edad. con antecadanies de embarazo
eon sintomas de aborlo en gl pimer fimestre y oligoammios en el tercer timestre. Nacié por paro
eufdcico, pesg 2,970 Kg., midid 47 cms. v luve un P.C. de 33 cms. Ez tercera hija, tiene dos
hermanos varones sanos y padres jdvenes y no consagulneos. Sin antecedentes familiares de
palolagia.

‘fa desde recién nacida era muy tanquila y debia ser despenada para aimentarse. Al mes y madio de
adad comenzo con crisis de hipertonia generalizada y clonias multifocales (recuentes, que
respondieron al tratamiento con fenabarbital en dosis habituales. El electroencefalograma EEG y &l
LCR fueron normales v el esfudio metabdlico no fue odemarlor.

A los tres meses deo vida inicid espasmos masivos que se asociaron a desconeccion del medio @
hipalania. La evaluacion de fondo de ofo fue normal. En el EEG electroencéfalograma presanto
paroxismos defta-theta de alla voltaje interrumpidos por fases de depresign v mediana rigueza de
polancialas agudos asincrénicos y generalizac~=. El esludio metabdlico mosted bicarbonate  en
sangre bajo, anicn gap aumantada, acido laclico en sangre de 37,6 ma/d! (N: <22 mg/dl). amonio en
-al limite alts y aumanic leve de la glicina en la cromategrafia de aminoacidos urinarios. Se traté con
acide valproico hasta doslz de B0 mg/kg sin ograr disminucién de las crisis, que sl cedieran
totalmente con una cura da Synacthen a los cuatro meses de vida: En el EEG a los s0is messs
parsislian elementos agudos multifocales, pero el patrdn de suefio era normal.

Los nivales de Acldo lactico persistiaran elevados y en el estudio de écidos organicos urinarios se
demosird aumento del dcido lactido, ketogiutdrico v mdlico lo gue sugird una acidosis lactica
primarnia. El &cido pirdvico-en sangre tambidn aslaba aumentads, manteniendo una relacidn
lactico/pinkvico normal. La biopsia muscular moestnd cambios miopdticos minimos: se Informd un leve
aumento del nomero de mitocondrias, pero sin Hegar a constilulr fibras rasgadas. Desde los cuatro
mases £a mantiena an iralamiento con camiling, liamina y acide valpmico.

Ha evolucionado con normakzacidn del Acido lactico y clinicamenta sin convulsiones, Aungque con
refraso savero del desarmolio pesicomator {edad de desarrolla de cuatro meses), sindrome hipoldnico
¥ microcelatia (PC de 42 cms. para talla d2 74 cms.).

Algunas dismorlias hiciaron sospechar un genopatia; discreta sinoffis, narinas antevertidas, fillrum
larga pero con surco prasente, labio supenor fing con comisuras hacia abajo, mentdn algo paquefta,
denticion refrasads, orgjas de forma normal pere levemente roladas hacia alrds; cuande lara 58 ven
Algunas armigas en la freme de dizposicidn longiiudinal.

En l|a tomografia axial computarizada se apracié que en la regidn anteror de los hemisferos
cerebrales habia pocos surces v a5 circunvoluciones eran gruesas, en tanto en la regldn psolerior
habla ausencia total de surcos {lisencefalia grado 3 de Dobyns). EL manto codical era gruesa, la
sustansia blanca estaba disminuida en su cantidad y no se interdigitaba con la sustancia gris como
cesdo normal. Los cuemos posteriores de bos venltriculos laterales eztaban dilatados.

- Por estas anomalias que sugerian un sindrome de Miller-Dieker, se hizo estudio cromosémico gue
fue normal,




