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Fditorial

La especialidad de la Neurologia Pediatrica se ha desarrollado y reconoci-
do en las ultimas cuatro décadas, a causa de haber advertido cada vez mas la
frecuencia y necesidad de investigacion amplia de los trastornos neuroldgicos
de lactantes y nifios. La Division de Postgrado de la Facultad de Medicina de
L.U.Z, ha iniciado y auspiciado un programa de adiestramiento en Neurologia
Pediatrica desde el 8 de febrero de 2001 y felizmente brindado la primera
cohorte de neuropediatras que poseen las herramientas basicas para la investi-
gacion, ensefianza y direccion de servicios clinicos. El programa de especiali-
zacion comprende un periodo de tres afios de residencia, en la que se brinda
adiestramiento en neurologia pediatrica clinica, ciencias bésicas y de la con-
ducta, neurogenética y neuroimagenologia, entre otros.

La Neurologia Pediatrica esta entre las especialidades que tienen una
mayor personalidad con continuos progresos, que obligan a revisar nues-
tros conocimientos, lo mismo en las causas, como en los métodos de diag-
noéstico y tratamiento. Como resultado de esta inquietud se han desarrolla-
do estas | Jornadas que muestra los frutos de la investigacion innovadora
de sus residentes y miembros del programa, que sumada con las aportacio-
nes interesantes y actualizadas de los profesores invitados aseguran una
puesta al dia de los temas seleccionados.

La finalidad de estas jornadas es brindar varios simposios de adelantos en
Neurologia Pediatrica, y acopiar en el espacio limitado utilizable los concep-
tos actualizados de expertos acerca del mayor numero posible de aspectos de
la especialidad.

Agradezco a los colaboradores el tiempo y el empefio brindado ilimitada-
mente para hacer estas Jornadas, y a los editores quienes me honraron al invi-
tarme para compilar y dirigir este nimero de Investigacion Clinica que espe-
ramos establezca un hito bibliografico en nuestra Neuropediatria.

Dr. Joaquin A. Pefia
Maracaibo, Junio de 2004
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Programa

Simposio de Trastornos en el Desarrollo

Viernes 18 de Junio

Coordinadores de la manana:

Dr. José Antonio Chacin y Dra. Ibety Palma
Coordinadoras de la tarde:

Dra. Elizabeth de Bottaro y Dra. Lyda Ferrer

7:00-8:30 Inscripciones y entrega de mate-
rial

8:30-9:15  Autismo. Aspectos Clinicos y Neu-
rolégicos. Dr. Victor Ruggieri

9:15-10:00 Genética de los Trastornos del Es-
pectro Autista. Dra. Claudia Arbe-
ras

10:00-10:30 Coffee break

10:30-11:15 Neuroimagen vy Autismo. Dra.
Enoe Medrano

11:15-12:00 Enfoque Farmacolégico del Trata-
miento del Autismo. Dr. Victor
Ruggieri

12:00-12:30 Sesién de Preguntas y Respuestas

2:00-2:45 Identificacion y Diagnéstico Clini-
co del Trastorno por Déficit de
Atencion-Hiperactividad. Psic. Ce-
cilia Montiel-Nava y Dr. Joaquin A.
Pefia

2:45-3:30

3:30-4:15

4:15-4:30
4:30-5:00
5:00-6:00

6:00-7:00

7:30 p.m.

Utilidad de los Examenes Comple-
mentarios en los Trastornos del
Neurodesarrollo. Dr. Oscar Valbue-
na

¢Cual Tratamiento para cual Nifio?
Comorbilidad y Déficit de Aten-
cién-Hiperactividad. Psic. Cecilia
Montiel-Nava y Dr. Joaquin A.
Pefa

Sesion de preguntas y respuestas
Coffee break

Conferencia Magistral:

Mirando las Malformaciones Intra-
craneales a través del Fondo Ocu-
lar. Dr. Rafael Muci-Mendoza
Encuentro de Residentes de Neu-
rologia Pediatrica (Cortesia Labo-
ratorio Janssen-Cilag)

Brindis




Programa

Simposio de Enfermedades Desmielinizantes

Sabado 19 de Junio

Coordinadores:
Dr. Carlos Soublete y Dr. Arnoldo Soto

8:00-8:45  Espectro de las Enfermedades Des-
mielinizantes. Dra. Freda Hernan-
dez

8:45-9:30  Neuritis Optica Desmielinizante

Primaria en el Nifio, Diagnostico
Diferencial. Dr. Rafael Muci-Men-
doza

9:30-10:00 Coffee break

Simposio de Epilepsia

Sabado 19 de Junio

Coordinadores:
Dr. Larry Diaz y Dr. Agustin D’Onghia

2:00-2:45  Clasificacion de las Epilepsias. Dr.
Agustin D’Onghia.

2:45-3:30  Genética de la Epilepsia. Dra.
Claudia Arberas

3:30-4:15  Neuroimagen de la Epilepsia. Dr.
Eduardo Mora.

4:15-4:30  Coffee break

10:00- 10:45 Esclerosis Multiple en Nifios. Dr.
Joaquin A. Pefia

10:45-11:30 Conducta ante el Primer Brote de
Enfermedad Desmielinizante. Dr.
Arnoldo Soto

11:30-12:00 Mesa Redonda:
Enfermedades Desmielinizantes en
Nifos

4:30-5:00  Utilidad de la Videoencefalografia.
Dr. Arnoldo Soto

5:00-5:45  Epilepsias de la Lactancia e Infan-
cia Temprana. Dr. Victor Ruggieri

5:45-6:15  Mesa Redonda:
Diagnostico y Manejo de la Epilep-
sia en Pacientes Pediatricos.

6:30 Clausura
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Historia de la Neuropediatria en Venezuela

“Siempre hubo en nuestro medio una inexplicable, completa y
total indiferencia para todo lo que fuese disciplina neuroldgica.
Pedro B. Castro, el primer venezolano nativo formado en
Francia como neurdlogo de adultos, fue visto como un ente raro
al regresar al pais en 1936. Para esta fecha, cuan lejos nos
encontrabamos de la neurologia infantil”.

ARos mas tarde, una voz de alerta proce-
dente del sur, llamd la atencién hacia la “’preo-
cupacion neurolégica” que debia tener presente
cada pediatra: conocer y prestar la atencion de-
bida a los pardmetros madurativos del desarrollo
temprano, neuromuscular y neuropsiquico, del
nifio. En otras latitudes se conocia la labor que
al respecto cumplian maestros eminentes: Ar-
nold Gesell, Andre Thomas, Saint-Anne Dargas-
sies, Minkowski, etc.

Posterior a la segunda guerra mundial,
existia el libro de Frank R. Ford, extraordinario
clasico por sus descripciones nosoldgicas en-
marcadas dentro de la rigida descripcion de la
neurologia del adulto. Ulterior libro de neurolo-
gia infantil de los maestros argentinos Gareiso y
Escardo, dio una vision méas amplia y dinamica
de la neurologia infantil.

En el inicio de los 40, el Dr. Pedro B. Cas-
tro presto sus servicios ad-honoren como heuro-
logo de nifios en los hospitales Ortopédico In-
fantil y San Juan de Dios.

A finales de la década del 40, Florencio Es-
cardo en visita a Venezuela llama la atencion so-
bre la neurologia infantil y como resultado, dos
pediatras venezolanos, Juvenal lIrazabal y Sixto
Méndez Rincon reciben entrenamiento en esta
subespecialidad a la vera de Escardo y Mosovich
respectivamente. Desafortunadamente desistie-
ron de la especialidad a su regreso al pais. Para
la misma época viaja a Yale Gabriel Barrera
Moncada, quien se entrendé con Gesell en el
campo del desarrollo evolutivo.

Gustavo Leal.

El Dr. Gustavo Leal Aldazoro, pediatra,
Director del Hospital de Nifios Maximiliano
Iturbe en la ciudad de Coro, cuenta que par-
tiendo de la interaccion profesional con sus pa-
cientes, nace su interés por la epilepsia y es asi,
como en 1950 viaja a North Carolina, USA,
para cursar estudios durante 18 meses en Duke
University, Durham. Se entrend en la Clinica de
Conducta Infantil de Durham y recibi6 leccio-
nes de neurologia infantil y electroencefalogra-
fia de Randolph K. Byers, Richmond Payne y
Lowenback, este ultimo de origen aleméan y dis-
cipulo de Hans Berger. Posteriormente se tras-
lada a Boston, donde amplié su entrenamiento
en epilepsia y EEG durante 18 meses, bajo la
tutela de William Lennox, director de la Unidad
de epilepsia.

Regresa a Venezuela en 1953 y establece
en el Dispensario Central de Higiene Mental,
dependencia de la Division de Higiene Mental
del MSAS, una consulta de neurologia infantil,
particularmente de epilepsia, parélisis cerebral
y trastornos de conducta y el Servicio de Elec-
troencefalografia, a la vez que se dedicé a la do-
cencia en el Servicio de Neurologia del Hospital
Universitario de Caracas (HCU), a los que con-
currian los estudiantes de postgrado de neuro-
logia, entre los que se cuenta, entre otros, el
Dr. Jaime Segal. En ambas instituciones trat6 a
muchos nifios epilépticos, siendo el pionero en
esta area.

En 1955 se trataron por primera vez temas
concernientes a la neurologia infantil en jorna-
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das de la Sociedad Venezolana de Puericultura 'y
Pediatria: Pedro L. Ponce Ducharne presento
pelicula en colores sobre el ataque de petit mal
en el nifio, captando simultdneamente la crisis
de ausencia y la descarga en el EEG; Humberto
Gutierrez presento trabajo sobre epilepsia en el
nifio y en EEG, y el Dr. G. Leal mostré varios
poésters sobre epilepsia en el nifio, EEG en la in-
fancia, historia clinica neuroldgica, examen neu-
rolégico del nifio y tratamiento médico de la
epilepsia. En colaboracion con J. Orellana To-
rrealba y Mario Jacobo Penzo, realizé trabajo de
Incidencia de la convulsion febril en un hospital
de emergencia.

En 1957 Leal y Orellana presentan trabajo
sobre cien casos de epilepsia en el nifio y secue-
las neuroldgicas del Kernicterus. Mas que por su
valor cientifico se recuerdan esos trabajos como
aporte histdrico tendente a despertar el interés
por la neurologia infantil.

Comentaba el Dr. Leal en su conferencia
magistral pronunciada en el marco del VI Con-
greso latinoamericano de Neurologia Infantil “’si
hoy dispone Venezuela de apreciable nimero de
neurologos de adultos, es pobre la contrapartida
en la neurologia infantil. Si ya en el MSAS existe
el Departamento de Enfermedades Neurolégi-
cas, esta ayuno el pais, el oficial y el de la docen-
cia, en la preparacion de neurologos infantiles.

Transcurrieron diez afios para que en 1963
arribase al pais, procedente de Boston, el Dr. Al-
berto Abadi, quien se incorporé al Departamen-
to de Pediatria del HCU y recibia en su seno a
los estudiantes del tercer afio del postgrado de
Neurologia por un periodo de 6 meses hasta
1994 y en adelante, rotacion de cuatro meses
dividido en dos ciclos. Diez afios mas tarde de
Sao Paulo, arriba el Dr. Agustin D’Onghia. A in-
tervalos menores continuaron arribando neur6-
logos pediatras procedentes de Dallas, Barcelo-
na de Espafia, Sao Paulo, Manchester, Ciudad de
México, Montevideo, Buenos Aires, Santiago de
Chile, Toronto, New York, etc.

Resulta interesante destacar que las insti-
tuciones para la atencion de nifios con necesida-
des especiales, comienzan a surgir a partir de
1956 por iniciativa privada, con la creacion del
IVAL; AVEPANE (1963), ANAPACE y AVENDA
(1965) e INVEDIN (1973). El INAPSI, creado
por el MSAS, representa el primer aporte del
sector oficial.

En 1975 se crea la Comision Permanente
de Retardo Mental, presidida por el Dr. Gustavo
Leal y, la Comision para el Desarrollo y Creci-
miento (Fundacredesa).

Antes de finalizar esta primera parte de la
historia, no puedo dejar de mencionar que el Dr.
Gustavo Leal Aldazoro fue poseedor de extraor-
dinarias cualidades como persona y amigo cabal,
noble y bondadoso, trabajador incansable y per-
severante, altruista, humilde y de buen humor,
humanista sin parangoén.

El 12 de Agosto de 1969 se funda la Socie-
dad Venezolana de Neurologia (SVN) y en Enero
de 1971 se celebran en Maracaibo, las I Jorna-
das Nacionales de Neurologia, bajo la presiden-
cia del extinto Dr. Pedro B. Castro y con la coor-
dinacion del Dr. Pedro Luis Ponce Ducharne y
Dr. Rolando Haack Belloso; asistieron en calidad
de invitados internacionales los Drs. Antonio
Branco Lefevre y Beatriz de Lefevre con los te-
mas: Neuropediatria y Neurocognicidn. Con esta
invitacion, la SVN mostré su vision futurista so-
bre la importancia del desarrollo de la Neurope-
diatria en Venezuela y es asi, como en las Ill Jor-
nadas Nacionales celebradas en Barquisimeto en
1973, asisten los Drs. Abadi y D’Onghia como
expositores de Emergencias en Neurologia Pe-
diatrica y la Dra. Maria Antonieta Rebollo como
invitada internacional, con el tema Semiologia
Neuropediatrica. En Ciudad Bolivar, del 17 al 21
de Enero de 1977 en las IV Jornadas Nacionales
de Neurologia participan los Drs. Gustavo Leal
Aldazoro, el eximio maestro y amigo precozmen-
te desaparecido, pero aun presente en nuestros
corazones, Leonardo Garcia Méndez y Agustin
D’Onghia intervienen con Trastornos del Apren-
dizaje y Retardo Mental. Para Octubre de 1979
en la ciudad de Caracas, se realizan simultanea-
mente las V Jornadas Nacionales de Neurologia
y el V Congreso Panamericano de Neurologia te-
niendo como invitado internacional al Dr. Anto-
nio Branco Lefevre y al Dr. Agustin D’Onghia,
como representante nacional.

En la Ciudad de Valera, EstadoTruijillo, del
7 al 9 de Agosto de 1980 se celebran las | Jorna-
das Nacionales de Neuropediatria, coordinadas
por el Dr. Joaquin Pefia, recién llegado de su
postgrado en Barcelona, Espafia, con la colabo-
racion de la S.V.N. presidida por la Dra. Celina
Leon de Ponce, a la cual asistieron los Neurope-
diatras de la época: Dr. Gustavo Leal, Alberto
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Abadi, Agustin D’Onghia, Leonardo Garcia Mén-
dez, Joaquin Pefia, Atilio Omafia, Lila Jiménez
de Bonilla y Fabian Pereira, quienes en una reu-
nion crearon las bases para la fundacién de la
seccion de Neuropedriatria.

De aqui en adelante el grupo se activa para
realizar cursos de actualizaciéon. En 1983 se
constituye el Comité Organizador del VI Con-
greso Latinoamericano de Neurologia Infantil,
integrado por los Drs. Alberto Abadi (Presiden-
te), Fabian Pereira (Tesorero), Lila Jiménez de
Bonilla (Secretaria) y Larry Diaz (Secretario de
Relaciones Interinstitucionales), y en 1984 con
resonante éxito y teniendo como Presidente Ho-
norario al Dr. Gustavo Leal, se realiza el mismo
en el Circulo Militar de Caracas

El 10 de Junio de 1985 en Asamblea Ex-
traordinaria de la S.V.N. se modifican los Estatu-
tos, especificamente el capitulo VII, en sus Arti-
culos 45 al 51, ambos inclusive, “De las Caracte-
risticas y Funcionamiento de las Secciones”,
quedando asi oficializada la seccion de Neurope-
diatria, con un caudal de 22 Neuropediatras. En
adelante y hasta 1994 la Seccidn de Neuropedia-
tria participa en los Congresos Bianuales de la
Sociedad, en sesiones sabatinas y también en la
organizacion de Cursos de Actualizacion.

A partir de 1994, desde mi cargo de Vocal
en la directiva, contribui para que la Seccion se
tornara mas participativa, logrando cada vez
mas espacio dentro de las actividades cientificas
de la S.V.N. y asi progresivamente, fue tomando
un dia, dos dias, hasta lograr la realizacién de
un Congreso Paralelo al de la S.V.N., en Mara-
caibo en el afio 2000, con la participacion de un
invitado Internacional y 27 Nacionales. A la sa-
z6n, ocupaba el cargo de Tesorero de la SVN, se
consolida asi el crecimiento de la Seccion, moti-
vandome a solicitar ante la directiva de la SVN
la validacion del | Congreso Venezolano de Neu-
ropediatria y planificar la ejecucién anual de un
congreso paralelo al Congreso de Epilepsia y
otro al Congreso Venezolano de Neurologia.

El 19 de Marzo de 2002, en la Ciudad de
Mérida, como Coordinador de la Secciéon de
Neuropediatria, presidi el Il Congreso Venezo-
lano de Neuropediatria, contando con la presen-
cia del Dr. Jun Kimura, presidente de la WFN y
un nutrido programa cientifico, 4 invitados In-
ternacionales y 32 Nacionales de destacada tra-
yectoria profesional, lo cual nos muestra la im-

portancia de la integracion de esfuerzos para el
logro exitoso de las metas propuestas.

Es digno mencionar que desde su oficiali-
zacion han sido sus coordinadores por eleccion
en el seno de la Seccidn, los Drs. Alberto Abadi,
Lila Jiménez de Bonilla, Joaquin Pefia, Ménica
Cornejo, Victor Hugo Jaimes y Larry Diaz. En fe-
brero de 2002, solicito a la Junta Directiva, Na-
cional, que se incorpore al Directorio Nacional,
al Coordinador de la Seccion de Neuropediatria,
correspondiéndole a Luis E. Bricefio Bastidas la
Coordinacion en el periodo 2002-2004.

A finales de 2003, en el cargo de Vicepresi-
dente de la SVN, propongo nueva modificacion
en la estructura de la Seccion la cual es acepta-
da en el seno de la Junta Directiva Nacional, y
consistié en la incorporacion de un Director y
Secretario de la Seccidn, que serian elegidos por
votacion directa en la plancha de candidatos
para la eleccion de la Junta Directiva de la SVN
en el periodo 2004-2006, quedando dignamente
representados por Agustin D’Onghia y Joaquin
Pefia respectivamente.

Actualmente contamos con un caudal de
profesionales de la Neuropediatria que han egre-
sado: del Hospital Miguel Pérez Carrefio, de una
Residencia Asistencial (17 egresados) bajo la di-
reccion del Dr. Ricardo Archila y a partir de
1998, de una Residencia Programada dirigida por
el Dr. Victor Hugo Jaimes (12 egresados); del
Hospital de Nifios J.M. de los Rios (13 egresados)
bajo la direccién del Dr. Luis E. Bricefio Bastidas;
de la Residencia Asistencial Programada del
HCU, dirigida por el Dr. Alberto Abadi (3 egresa-
dos); del Post-grado Universitario de la Universi-
dad Centro-Occidental Lisandro Alvarado —Bar-
quisimeto— (12 egresados) bajo la direccion de
su fundador Dr. Agustin D’Onghia y del postgra-
do de la Universidad del Zulia —Maracaibo- (2
egresados) bajo la direccion de su fundador, Dr.
Joaquin Antonio Pefia, ambos con aprobacion,
reconocimiento y acreditacién por el CNU.

Para la fecha hay 49 neuropediatras adscri-
tos a la SVN.

En el XI Congreso Venezolano de Neurolo-
gia y V de Neuropediatria realizado del 9 al 12
de Marzo de 2004 en Porlamar, Estado Nueva
Esparta, quedo en evidencia una vez mas la cre-
ciente importancia de la participacion de la
Neuropediatria en la realizacion y éxito del even-
to, que conto con la presencia de 11 destacados
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invitados internacionales, entre ellos el Dr. Jun
Kimura, presidente de la WFN quien fue distin-
guido con su incorporacién como Miembro Ho-
norario de la SVN y en su discurso, subrayd la
importancia de la realizacion simultanea de am-
bos congresos y felicitd a los organizadores del
magno evento. Participaron 107 invitados nacio-
nales y 56 trabajos libres, de los cuales 16
(28,56%) fueron de Neuropediatria.

Como presidente de la SVN, en la progra-
macion anual de la Junta Directiva Nacional
para conferencias del plan de Educacion Médica
Continua, inclui una conferencia de Neuropedia-
tria adicional a la tradicional de Neurologia de
adutos, con lo cual damos la importancia mere-

cida a tan distinguido contingente de neurope-
diatras y ademas permite el encuentro y la con-
vivencia de la familia neurolégica.

La Sociedad Venezolana de Neurologia ha
proyectado una visiéon holistica de todos los Espe-
cialistas de las Ciencias Neuroldgicas basada en el
respeto de las individualidades y en el quehacer
comun, de tal manera que se cumpla el slogan
utilizado en el | Congreso Venezolano de Epilepsia
en Barquisimeto en el afio 1993 “NEUROLOGIA
SOMOS TODOS”. Demostracion fehaciente de
esto, es el hecho de que en la historia de la SVN,
su presidencia ha sido ejecutada por dos neurope-
diatras: Dr. Gustavo Leal Aldazoro (1984-1986) y
Dr. Larry J. Diaz Carvajal (2004-2006).

Dr. Larry J. Diaz Carvajal
Presidente

Sociedad Venezolana de Neurologia
larrydic@telcel.net.ve
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Simposio de Trastornos en el Desarrollo

El diagndstico temprano y la referencia oportuna de los nifios con tras-
tornos en el neurodesarrollo o trastornos del espectro autista, ofrece una ma-
xima oportunidad de desarrollo e impide tragicas y severas consecuencias
emocionales en su entorno familiar.

Este grupo de trastornos que incluye el autismo infantil; sindrome de Rett,
sindrome de Asperger, entre otros, se definen desde el punto de vista conduc-
tual como una alteracién cualitativa de la interacciéon social, habilidades de la
comunicacion verbal y no verbal; y repertorio restringido de intereses.

El diagnéstico de autismo infantil fue usado por primera vez por Leo Ka-
nner en 1943, para describir un grupo de nifios con incapacidad para relacio-
narse con otras personas, respuestas anormales a los estimulos ambientales y
anomalias en el uso del lenguaje como un instrumento para la comunicacion.

Durante la primera fase (1943-1963), el autismo era considerado como
un trastorno de origen emocional producido por factores afectivos inadecua-
dos en la relacion del nifio con las figuras de crianza; impidiendo el desarrollo
de la personalidad del nifio. En la segunda fase (1964-1983) la conceptualiza-
cién del autismo sufri6 un cambio abandonandose la teoria de los padres
como agentes etiol6gicos. La presencia de condiciones clinicas o factores de
riesgo, tales como anomalias congénitas, retardo mental, déficit de atencién e
hiperactividad, sindromes neurocutaneos, trastornos del suefio y epilepsias en-
tre otros, asi como anomalias neuroquimicas, neuroanatémicas y neuroradio-
I6gicas sembraron la base para estos cambios. Asimismo, los estudios realiza-
dos en gemelos, hermanos y familias de los nifios con trastorno autista confir-
man que los factores genéticos desempefian un papel significativo en la etiolo-
gia de estos trastornos.

Todos estos hechos permiten enfatizar que los trastornos del espectro au-
tista poseen una base neurobiolégica, queda aun por determinar e identificar
los mecanismos de expresion de estas alteraciones.
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Autismo. Aspectos Clinicos y
Neuroldgicos

Victor Ruggieri

Hospital de Pediatria J. P. Garrahan,
Buenos Aires. nruggieri@arnet.com.ar

El autismo es hoy reconocido como un sin-
drome conductual de base biol6gica asociado a
diversas etiologias. Su incidencia es estimada en
1 en 1000, aunque diversos estudios han pro-
puesto ya un indice de hasta 1 en 450, predomi-
nando 4/1 en varones.

Dado que no hay un marcador biolégico
que permita identificarlo, su diagnéstico depen-
derd de su reconocimiento clinico a través de
profesionales expertos en el tema y por medio
de técnicas de evaluacion estandarizadas.

Sus dificultades bésicas son: severas difi-
cultades en la socializacion, intereses restringi-
dos y trastorno del lenguaje.

En general los padres consultan aproxima-
damente a los 18 meses por trastornos en su
lenguaje y sera fundamental como neurope-
diatras analizar los posibles diagnosticos dife-
renciales ante un nifio con retraso del lenguaje
(Retardo mental, trastorno especifico del desa-
rrollo del lenguaje, hipoacusia, autismo, etc.).

Frente a un nifio con autismo sera impor-
tante intentar identificar posibles entidades
neurolégicas asociadas, las cuales pueden ser
prenatales (genéticas, toxicas, infecciosas, etc.),
perinatales o postnatales.

Una minuciosa historia clinica analizando
entre otros: 1) aspectos familiares (ej. antece-
dente de RM en varones que puede hacer pensar
en fragil X), 2) gestacionales (ej. toéxicos como
valproato, alcohol), 3) perinatales (hipoxia) Un
examen fisico en blsqueda por ejemplo de man-
chas hipocrémicas compatibles con Esclerosis
Tuberosa o dismorfias que orienten a diversas
entidades genéticas e incluso estudios comple-
mentarios como Resonancia Magnética o Estu-
dio Neurometabdlico o Estudios Genéticos
(orientados de acuerdo a la presuncion diagnoés-
tica) seran esénciales para el reconocimiento de
entidades cuya identificacion permitira un co-
rrecto abordaje terapéutico y un adecuado con-
sejo genético.

En nuestra casuistica hemos identificado
una entidad asociada o doble sindrome en un
27% de los casos.

Se estima que el 75% de los autistas pade-
ce retardo mental y aproximadamente el 25%
epilepsia.

El reconocimiento temprano de este sin-
drome permitird un abordaje terapéutico mas
rapido y adecuado con el consiguiente beneficio
para el nifio y su familia.

Genética de los Trastornos
del Espectro Autista

Claudia Arberas

Hospital de Nifios R. Gutiérrez, Buenos
Aires. nruggieri@arnet.com.ar

Las patologias del espectro autista obede-
cen a numerosas causas. En los Gltimos afios se
ha incrementado el nimero de publicaciones
cientificas relacionadas con el autismo y sus ba-
ses genéticas.

Las mas conocidas son secundarias a otras
enfermedades o sindromes genéticos, cuyo diag-
nostico depende basicamente del reconocimien-
to de la enfermedad de base.

Se trataran en primera instancia los sin-
dromes genéticos reconocibles mediante el ana-
lisis dismorfolégico, y o de laboratorio especifi-
co, que presentan una alta frecuencia de autis-
mo. En especial nos referiremos al sindrome de
X fragil, al Sindrome de Williams, al S. de Down
y al Sindrome de Bourneville o Escleroisis Tube-
rosa.

Mas tarde nos referiremos a las estrategias
estadisticas y epidemioldgicas relacionadas en la
basqueda de nuevos genes capaces de producir
las formas llamadas idiopéticas.

Se analizaran los avances en el reconoci-
miento de estos genes.

En base a esos hallazgos comentaremos al-
gunos aspectos vinculados con las teorias méas
actuales que intentan determinar los mecanis-
mos patogénicos de estas entidades.

Se haran referencia a los conocimientos
vinculados con defectos epigenéticos hallados
en algunos casos de autismo idiopatico.
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Se analizara la relacion entre los sexos y el
autismo, y en especial a aquellos genes visible-
mente relacionados con las emociones y las rela-
ciones interpersonales, en vinculacion con las
diferencias propias de ambos sexos.

Se veran algunos datos préacticos y estadis-
ticos que apoyan las teorias més actuales sobre
el autismo, y los cambios en las estrategias que
podran proveer mas informacion

Se buscara enfocar para concluir los linea-
mientos basicos en la practica clinica, la aplicacion
de los conocimientos actuales en la orientacion de
las familias y el adecuado consejo genético.

Neuroimagen y Autismo

Enoe Medrano

Postgrado de Neurologia Pediatrica LUZ
Maracaibo-Estado Zulia
toledomedrano@cantv.net

El Sindrome de autismo infantil, es un
trastorno del desarrollo definido desde el punto
de vista conductual, que incluye afectacién cua-
litativa de la interaccion social, afectacion varia-
ble de la inteligencia, en la comunicacion verbal
y no verbal y de la actividad imaginativa, asi
como marcada limitacién del repertorio de acti-
vidades e intereses que se manifiestan tempra-
namente en la nifiez y que obedece a un trastor-
no neurobioldgico innato y variable, identificado
en tan solo 20% de los afectados. Los estudios
de neuroimagen ofrecen dos tipos de informa-
cién: la anatémica y la funcional. Dentro de la
primera disponemos de la resonancia magnéti-
ca, susceptible de determinar anomalias de la
migracion neuronal (polimicrogirias, paquigiria,
esquisencefalia) en unos pocos pacientes; o pro-
minencia del sistema ventricular en grado varia-
ble, aumento de volumen de algunas areas cere-
brales, incluyendo el I16bulo temporal y la regién
parietooccipital posterior, y cerebelo. Asi mis-
mo, se ha reportado disminucién del cuerpo ca-
lloso e hiperplasia o hipoplasia de los I6bulos VI
y VIl del cerebelo. La resonancia magnética es-
pectroscopica (RMS) ha revelado alteraciones
variables en la concentracion de los metabolitos
en diversas areas cerebrales. La medida de Flujo
sanguineo cerebral mediante el SPECT ha de-
mostrado en nifios autistas, hipoperfusion de

hemisferio cerebral izquierdo; con una desvia-
cidn mayor en la region somatosensitiva y en la
parte posteroinferior del 16bulo prefrontal y pos-
terior del I6bulo temporal. En este trabajo pre-
sentamos los resultados de un estudio con 21
pacientes diagnosticados de autismo (4 nifias y
17 varones) en edades comprendidas entre los 4
a 7 afios, a quienes se les practico exploracion
morfolégica del encéfalo mediante resonancia
magnética, estudio espectroscopico y SPECT.
Algunos pacientes exhibieron hipoplasia cerebe-
losa y quistes neuroepiteliales y no se encontra-
ron alteraciones significativas en la concentra-
cion de los metabolitos en la mayoria de los pa-
cientes, mientras que se aprecio hipoperfusion
en el hemisferio cerebral izquierdo mediante los
estudios con SPECT. Los resultados permiten
explicar los elementos clinicos que identifican
este trastorno y ofrecen argumentos tedricos so-
bre la fisiopatologia del mismo.
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Identificacion y Diagndstico Clinico
del Trastorno por Déficit
de Atencidén-Hiperactividad

Cecilia Montiel-Nava y Joaquin A. Pefia

Unidad de Investigacién del TDAH-URU,
Postgrado de Neurologia Pediatrica LUZ.
Maracaibo-Estado Zulia.
ceciliamontiel@cantv.net
jokarl@telcel.net.ve

Desde que Still en 1902 describi6é por vez
primera un grupo de 20 nifios con diversos gra-
dos de agresidn, hostilidad, conducta desafian-
te, rango de atencién corto, e hiperactividad;
los intentos por conceptualizar y validar un sin-
drome que pueda agrupar este conjunto de sin-
tomas no han tenido fin. Las etiquetas diagnds-
ticas empleadas han ido variando a medida que
los cientificos buscan obtener una explicacién
convincente acerca de la etiologia y sintomato-
logia de este trastorno; ocasionando que entre
1902 y 1994 (afo de publicacién del DSM-1V),
se hayan acufiado términos como: defectos en el
control moral, sindrome de inquietud, trastorno
de conducta postencefalico, disfuncién cerebral
minima, reaccion hiperkinética de la nifiez, y
trastorno por déficit de atencién-hiperactividad,
entre otros (Still, 1902; Levin, 1938; Clements,
1966; APA, 1994; Pefia y Montiel, 2002).

Los nifios cuyos problemas con falta de
atencion, exceso de actividad motora, y falta de
inhibicidon han alcanzado un cierto nivel tienen
un problema del desarrollo conocido como Tras-
torno por Déficit de Atencién- Hiperactividad
(TDAH). ElI TDAH, ha sido definido como un
trastorno del autocontrol, caracterizado clinica-

mente por dificultades en el rango de atencion,
exceso de actividad motora y deficiencias en el
control de los impulsos (Barkley, 1997; Ameri-
can Psychiatric Association, 2000).

Los sintomas primarios del TDAH incluyen
hiperactividad, falta de atencién, e impulsividad.
Los nifios con TDAH pueden demostrar 1, 2, o
los tres grupos de sintomas, tal y como lo define
el DSM-1V:

— Falta de Atencion: 1. Tiene dificultades
para prestar atencion a los detalles. 2. Tie-
ne dificultades para mantener la atencion
en tareas o actividades. 3. Pareciera que
no escuchara cuando se le habla directa-
mente. 4. No sigue ordenes y no completa
tareas escolares y/u obligaciones domésti-
cas. 5. Tiene dificultad para organizar ta-
reas y actividades. 6. Evita, le disgusta, o
rechaza realizar actividades que requieran
esfuerzo mental sostenido (ej., tareas esco-
lares). 7. Pierde los Utiles necesarios para
tareas (lapices, borradores, cuadernos,
etc). 8. Se distrae facilmente con estimu-
los externos. 9. Es olvidadizo en activida-
des diarias.

— Hiperactividad-Impulsividad: 1. Es inquie-
to con las manos o pies o se retuerce en el
asiento. 2. Se levanta de su asiento en el
salon de clase 3. Corre o trepa excesiva-
mente en situaciones en que es inapropia-
do hacerlo. 4. Le cuesta jugar tranquila-
mente. 5. Actda como si “tuviera un motor
adentro”. 6. Habla excesivamente. 7. Res-
ponde antes de que las personas finalicen
las preguntas. 8. Tiene problemas para es-
perar su turno. 9. Interrumpe o se entro-
mete con otros.

La combinacion de estos sintomas confor-
ma los diferentes subtipos. Por lo tanto, a pesar
de que un nifio no sea hiperactivo, alin puede es-
tar afectado por este trastorno. Los subtipos son:
a.) Predominantemente distraido, b.) predomi-
nantemente hiperactivo-impulsivo, y c.) Combi-
nado.

Guia para el Diagnostico del TDAH

No existe un examen médico que pueda
diagnosticar en forma certera el TDAH. El pro-
ceso involucra varios pasos y requiere la obten-
cién de informacion de varias fuentes. El espe-
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cialista debe analizar como la conducta del nifio
se compara con la conducta de nifios de esa mis-
ma edad, tomando como base la informacién de
los padres, de los maestros, la observacién clini-
ca, y los resultados de otros estudios realizados.

La Academia Americana de Pediatria
(2000) desarrollé una guia para el diagnoéstico
del TDAH, la cual incluye:

a) Evaluar cualquier nifio entre 6 y 12
afnos que muestre signos de dificultades escola-
res, bajo rendimiento escolar, dificultades en
las relaciones con los maestros, amigos, miem-
bros de la familia, y cualquier otro problema de
conducta.

b) Emplear los criterios del DSM-1V; segin
los cuales es necesario que los sintomas del
TDAH estén presentes en dos o mas de los am-
bientes donde el nifio se desenvuelve; que los
sintomas estén presentes antes de los 7 afios, y
los sintomas deben haber estado presentes al
menos por seis meses, interfiriendo con el fun-
cionamiento adaptativo del nifio.

¢) Requiere informacién de padres o de las
personas encargadas del nifio, y del maestro
acerca de los sintomas de TDAH, edad de apari-
cion, duracion de los sintomas, y grado de inter-
ferencia.

d) Hace énfasis en la evaluacion de las con-
diciones co-existentes: dificultades de aprendi-
zaje, agresion, conducta disruptiva, depresion
y/0 ansiedad.

Con el objeto de cumplir con los parame-
tros establecidos por la AAP (2001), es impor-
tante que cuando un especialista sospeche que
su paciente podria estar presentando un TDAH;
inicie un proceso de evaluacién que contenga
los siguientes componentes:

a) Historia Médica: esto ayuda a ubicar la
conducta del nifio dentro de contexto, y realizar
un despistaje de otras condiciones que puedan
estar afectando la conducta del nifio.

b) Revision de la Historia Escolar del Nifio;
incluyendo boleta de calificaciones y reportes de
los maestros actuales y pasados.

c) Entrevista con los padres y el nifio: el
clinico debe estar seguro de revisar con los pa-
dres la presencia de los sintomas estipulados en
el DSM-1V, para este trastorno. La idea central
de chequear sintomas, es asegurarse que el nifio
retine suficientes sintomas/criterios que justifi-
quen la etiqueta diagnéstica (Montiel-Nava,

2002). Debido a que las conductas de falta de
atencion, hiperactividad e impulsividad, son co-
munes a la naturaleza infantil, es importante
comparar el comportamiento del nifio con nifios
de la misma edad. Preguntas que ayudan a escla-
recer el motivo de consulta se enumeran a con-
tinuacion:

— ¢Por cuanto tiempo ha sido su nifio inquie-
to?

— ¢Es la conducta de su nifio un problema en
diferentes ambientes? Pareciera que su
nifio estuviera en su propio mundo?

— ¢Puede su nifio permanecer involucrado en
una actividad, o con frecuencia la deja in-
completa?

— ¢Las medidas de disciplina han funcionado
con su nifio?

— ¢La conducta de su nifio ha interferido con
sus amistades, actividades escolares, o la
vida de familia?

d) Examen Fisico: los traumatismos cranea-
les, convulsiones del tipo petit mal, e infecciones
cerebrales pueden ocasionar sintomatologia
como la del TDAH. La funcion auditiva y visual
debe ser examinada, pero no es necesario la reali-
zacion de examenes especificos (Hauser, Za-
metkin, Martinez et al., 1993; Zametkin y Ernst,
1999).

e) Escalas de Puntuacion: Debido a que las
conductas de falta de atencién, hiperactividad e
impulsividad, son comunes a la naturaleza infan-
til, es importante comparar el comportamiento
del nifio con nifios de la misma edad. Este obje-
tivo se logra a través de la utilizacion de las es-
calas diagnosticas estandarizadas y validadas
para tal fin. En especifico, las Escalas de Con-
ners (Conners, 1997), las de Achenbach (Achen-
bach, 1991) miden conductas asociadas al
TDAH. En el caso de las Escalas de Conners, es-
tas poseen escalas que identifican la presen-
cia/ausencia e intensidad de los sintomas de
acuerdo al DSM-IV, en las categorias de Falta de
Atencién, Hiperactividad e Impulsividad (Mon-
tiel-Nava y Pefia, 2001).

f) Pruebas Psicologicas: Esta evaluacién es
necesaria para establecer el nivel general de fun-
cionamiento intelectual del nifio y cualquier dis-
crepancia entre las capacidades cognitivas del
nifio. Un entendimiento global de la posibilidad
de que el nifio presente cualquier dificultad de
aprendizaje amerita la administracion de un test
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de rendimiento académico como el WIAT, o el

Woodcock-Johnson. El

nivel de conocimiento

que un nifio ha obtenido en cierta area puede
ser comparado a lo que se espera de acuerdo a
su edad y grado (Montiel-Nava, 2002).

Un especialista debe incluir en su reperto-

rio de herramientas clinicas/diagnésticas, los
elementos que permiten la identificacion del
TDAH. De mayor importancia es que la identifi-
cacién temprana garantiza un mejor pronostico
y por ende una mejor calidad de vida para el
nifio y su entorno.
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Utilidad de los Examenes
Complementarios en los Trastornos
del Neurodesarrollo

Oscar Valbuena

Postgrado de Neurologia Pediatrica LUZ,
Hospital de Especialidades Pediatricas.
Maracaibo-Estado Zulia
Oslisl@telcel.net.ve

Los trastornos del neurodesarrollo (TND)
abarcan una gran gama de patologias, que en
conjunto presentan una alta incidencia dentro
de la poblacion pediatrica. Estas incluyen los
trastornos del espectro autista, trastorno del
lenguaje y del aprendizaje, retraso mental, tras-
tornos del déficit de atencion, etc. (1), siendo
imprescindible y necesario el correcto diagnoésti-
co de cada una de ellas, ya que de eso dependera
la intervencion que se le pueda ofrecer al nifio,
para remediar o compensar el trastorno, la cual,
en la gran mayoria de los casos, es necesaria du-
rante varios afios o con variantes por el resto de
la vida.

Ademas, algunos de estos trastornos pue-
den no tener un origen evidente que explique el
por qué de la presentacion del mismo (2), por lo
que es béasico que el neuropediatra oriente de
manera adecuada el diagnostico, para poder
ofrecer el correcto asesoramiento y orientacion
a los padres y al nifio, segiin la causa que esté
originando el déficit.

De tal forma, que la prioridad dentro del
correcto manejo de estos nifios, es una adecuada
historia clinica, incluyendo un completo interro-
gatorio a los padres y familiares del paciente, una
buena recoleccion de los antecedentes familiares
y personales, incluyendo el desarrollo neurolégi-
co y los antecedentes obstétricos y neonatales,
con un riguroso examen fisico, que nos permita
poder orientar cual tipo de TND presenta el pa-
ciente y de esta manera, solicitar los estudios
complementarios pertinentes, que nos pueda
confirmar u orientar en el diagnéstico del tras-
torno, poder aplicar el tratamiento adecuado y
determinar, qué procesos comorbidos se puedan
estar presentado con la entidad sospechada.

Dependiendo de cual de los TND presenta
el nifio, es que podremos solicitar los diversos
estudios complementarios, de alli que sea nece-

sario establecer un adecuado protocolo de inves-
tigacion diagnostica, para evitar pruebas que
muchas veces no se justifican, originando esto
molestias innecesarias y perdidas de recursos.

Trastornos del Aprendizaje (TA)

La prevalencia de los TA varia entre 2-10%
de la poblacion escolar (3), siendo de primordial
importancia el correcto diagnéstico, para apli-
car el adecuado tratamiento.

Dentro de la evaluacion diagnoéstica, debe-
mos tomar en cuenta los hallazgos de la historia
clinica, siendo necesario determinar si existen
otros procesos que estén afectando el aprendiza-
je del nifio y no ser solamente un TA. En caso de
sospechar que el nifio pueda presentar alguna
otra entidad asociada, los estudios deberan
orientarse segun el cuadro clinico del paciente.

La necesidad de estudios complementarios
en las areas psicopedagogicas, psicoldgica y lin-
glistica es necesaria (4), sobre todo, si pensa-
mos que el nifio pueda cursar con algun tipo de
retraso mental, dificultad de su nucleo familiar,
desmoralizacion, baja autoestima, problemas de
lenguaje, etc, que estén influyendo en la presen-
tacion del problema.

Con relacion a los estudios electroneurofi-
siolégicos, estos deberan solicitarse para ciertos
diagnésticos diferenciales en casos determina-
dos (4). El electroencefalograma (EEG), es un
estudio a solicitar, tomando en cuenta la alta
frecuencia de anomalias encontradas en el EEG
de nifios con TA, el cual puede variar desde un
7% hasta un 31.5 % de nifios afectos (5, 6, 7).
Ademés, se ha relacionado las alteraciones del
EEG, sin crisis epilépticas clinicas, con altera-
ciones cognitivas transitorias (ATC), donde los
nifios con la ATC pueden presentar alguna alte-
racion del neurodesarrollo, incluyendo trastor-
nos del aprendizaje (8, 9, 10). Ademas, existen
nifios con cuadro de epilepsia benignas tipo Ro-
landica, que pueden presentar en el curso de su
patologia, formas atipicas de la misma, asocian-
dose a trastornos de aprendizaje (11, 12, 13),
por lo que es necesario verificar con estudios de
EEG, que no se este presentando en un nifio con
TA, para de esta forma aplicar un correcto ma-
nejo de la misma.

Otros estudios que se pudieran solicitar se-
rian los potenciales evocados visuales y auditivos
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de tallo cerebral y/o audiometria, siempre y
cuando se sospeche de alguna alteracion en las
vias estudiadas por los mismos y que pudieran
estar afectando el aprendizaje de estos nifios.

La realizacion de estudios de neuroimagen
no se justifican debido a la poca utilidad practica
para el diagndstico de los TEA, ademas del alto
costo de los mismos y las molestias causadas al
paciente (4), solicitdndose estos solo en caso de
sospecha de alteraciones estructurales cerebrales
(7) que puedan estar originando el trastorno de
aprendizaje (displasias corticales, etc).

Actualmente, en el estudio de la dislexia
del desarrollo, se estima como parte de protoco-
los investigativos (14, 18, 7) la realizacion de es-
tudios de resonancia magnética cerebral funcio-
nal, asi como la magnetoencefalografia (17), to-
mografia por emisién de positrones (PET) y la
tomografia por emision de fotén Unico (SPETC)
(18), aunque hasta el momento, no se utilizan
como estudios rutinarios para el diagndstico de
la misma.

En caso de sospechas que el TA pueda de-
berse a algun problema renal, hepatico, tiroi-
deo, hematologico o por intoxicacion de meta-
les pesados (plomo, etc), se debera solicitar los
examenes de laboratorios necesarios para la ve-
rificacion de esto (7).

Trastorno del Espectro Autista (TEA)

Este es uno de los TNE con mayor inciden-
cia dentro de la poblacién pediéatrica, oscilando
entre 1/1000 nifios (3).

En el diagnéstico de los TEA, la historia
clinica juega un papel fundamental para el co-
rrecto manejo del paciente (19), siendo los es-
tudios complementarios y de laboratorios,
orientativos en la probable causa y/o compli-
caciones que puedan estar asociadas al TEA.

La valoracion psicoldgica, para comple-
mentar el diagnostico clinico, es recomendable.
La realizacion del EEG como prueba de rutina,
por la alta frecuencia de epilepsia en estos nifios
(3, 20) es recomendable, aun sin crisis clinicas
del paciente, aunque este estudio no influira en
el diagndstico del TEA.

Los Potenciales Evocados Auditivos de Tal-
lo Cerebral solo se solicitaran si se sospecha que
el nifio con TEA presenta al mismo tiempo algu-
na alteracion auditiva (21, 22).

La realizacién de estudios de neuroima-
gen, puede poner en evidencia anomalias pro-
pias de la enfermedad que pueda estar causando
el TEA, aunque en la forma criptogénica o de
causa desconocida, la neuroimagen suele ser
normal (19) y no ayudara en el diagnéstico de la
entidad.

La utilizacién de la resonancia magnética
espectroscopica, el SPETC o PET no ayuda en el
diagnéstico de los TEA, debido a que estos estu-
dios, realizados para tal fin, no son concluyentes
(23), ya que no han podido definir ningin pa-
trén patognomonico que clarifique el diagndsti-
co del TEA.

Los estudios de laboratorios a solicitar, de-
penderan de la sospecha clinica que se tengan al
momento del diagnéstico del TEA, y estos po-
dran abarcar desde estudios metabdlicos, inclu-
yendo la determinacion de aminoacidos, meta-
les pesados, etc., hasta la evaluacién genética,
tomando en cuenta la probable etiologia heredi-
taria del TEA.

Trastorno por Déficit de Atencién
con Hiperactividad (TDAH)

El diagnéstico del TDAH es eminentemen-
te clinico, ayudado por la evaluacién psicolégi-
ca, que nos orienta en la confirmacién del pro-
blema (24).

La realizacién del EEG estaria indicada,
aungue las alteraciones encontradas en este es-
tudio no son Utiles desde el punto de vista clini-
co o diagnoéstico (25). A pesar de ello, es nece-
sario descartar la probabilidad que el TDAH se
presente por una ATC, o sea una manifestacion
atipica de la epilepsia Rolandica, lo cual pudiera
influir en las decisiones diagnésticas y terapéuti-
cas (26).

Con relacion a la solicitud de estudios de
neuroimagen, bien sea RMN o TAC cerebral, es-
tos no aportan mayor utilidad en el diagnéstico
de la entidad, dejando la solicitud de los mis-
mos, cuando en la evaluacion clinica del pacien-
te, sospechemos que podamos estar ante la pre-
sencia de otra entidad, que pueda estar presen-
tandose como un proceso comorbido al del
TDAH, donde estos estudios pudieran aportar al-
guna orientacién en el diagnéstico de la misma.

Los estudios de imagenes funcionales cere-
brales, tales como el SPETC, PET y la RMN fun-
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cionales, han sido utilizados con fines investiga-
tivo del TDAH (25), por lo que no debiera utili-
zarse como estudio complementario de rutina,
ya que no nos aportara mayor beneficio en el
diagndstico del paciente.

Trastorno del Lenguaje

Los problemas del lenguaje en los nifios se
presentan en un 3%-10% de la poblacién menor
de 6 afios, pudiendo ser esta manifestacion de
otros problemas como la sordera, retraso men-
tal o autismo (27).

Para el diagnéstico del problema, es funda-
mental una adecuada y completa historia clini-
ca, donde se incluya de manera muy exhaustiva,
el desarrollo del nifio, los antecedentes familia-
res y personales del mismo, con una minuciosa
exploracion clinica.

Entre las pruebas complementarias a soli-
citar, las neurofisiolégicas y de neuroimagen
son las que tienen mayor relevancia clinica para
el neuropediatra (27).

Es imprescindible la valoracion audioldgica
del paciente (28), con el fin de asegurarnos de
la capacidad auditiva del nifio y la integridad
anatémica y funcional del nervio. Para esto, se
pueden solicitar potenciales evocados auditivos
de tallo cerebral transientes y estables, ademés
de las otoemisiones acusticas y la electrococleo-
grafia.

El electroencefalograma adquiere gran im-
portancia, por la existencia de TL asociados a al-
teraciones de la actividad bioeléctrica cerebral,
de tipo paroxistico, sin que necesariamente se
asocien a crisis epilépticas (27, 29). Este puede
servir de guia, para indicar una determinada in-
tervencién, en una minoria de nifios con TL
(30).

Con relacion a la neuroimagen, tanto la
TAC o la RMN cerebral seran de ayuda para el
diagndstico de entidades que puedan cursar con
un TL, tales como alteraciones en zonas cerebra-
les del lenguaje, displasias corticales, etc. (27).

Conclusiones

— En el diagndstico de los TND, la historia
clinica juega un papel preponderante en la
correcta orientacion de los mismos.

— Los estudios complementarios, si bien ayu-
dan a dilucidar complicaciones o probables
causas de algunos TND, en ninglin momen-
to sustituyen el correcto criterio clinico,
que en definitiva, es quien nos orientara en
el diagnostico del TND.

— Muchos de los estudios que aparecen en la
literatura, son mas con fines investigati-
vos que de diagndstico rutinario del pro-
blema.

— Los estudios complementarios a solicitar,
dependeran muchas veces de la sospecha
clinica que se tenga sobre probables enti-
dades, que puedan cursar como un proceso
comdarbido al TND.

— Es preciso establecer un adecuado proto-
colo de investigacion diagnostica, siempre
basado en los hallazgos de la valoracion cli-
nica, a fin de evitar la realizacion indiscri-
minada de pruebas complementarias, que
en muchas ocasiones no se justifican.
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Este trastorno es responsable de una gran pro-
porcién de todas las referencias a los servicios
mentales y de un costo econémico y de sufri-
miento humano causado por los trastornos men-
tales de la nifiez (Hibbs y Jensen; 1996).

El TDAH co-ocurre frecuentemente con
otros trastornos psiquiatricos. Estos trastornos
incluyen trastorno oposicional-desafiante
(ODD), trastorno de conducta (CD), ansiedad,
problemas afectivos y problemas de aprendizaje.
Existe una gama de combinaciones de trata-
mientos dependiendo si un nifio presenta TDAH
puro o si existe algun otro trastorno psiquiatri-
co asociado (Pelham, Wheeler, y Chronis,
1998). Los nifios con TDAH y condiciones co-
morbidas pueden experimentar una variabilidad
en las practicas de tratamiento, ya que se han
realizado muy pocos estudios controlados con
nifios con este tipo de problemas (Pliszka, Gre-
enhill, Crismon, Sedillo, Carlson et al., 2000).

En la conceptualizacion de la comorbilidad
del TDAH, ha existido mucha controversia, la
cual ha sido mayormente alimentada por la falta
de estudios suficientes que comparen los dife-
rentes patrones comorbidos en nifios con TDAH.
Ha sido planteado por Pliszka, Carlson, y Swan-
son (1999), que existen varias dificultades en
las definiciones y clasificaciones de condiciones
comdarbidas con TDAH.

Problemas con los criterios diagnosticos:
los criterios que se emplean en el diagnoéstico de
los trastornos mentales pueden en si mismos
producir la comorbilidad debido a la superposi-
cion o la vaguedad de los sintomas. La inquietud
es sintomatica tanto del TDAH como del trastor-
no de ansiedad generalizada; igualmente los
problemas de concentracidn estan presentes en
trastornos depresivos y TDAH. Angold y Costello
(1993) sefialan que ya el tener un trastorno
mental constituye en muchos casos cumplir par-
cialmente con los criterios diagndsticos para el
segundo trastorno.

Diferencias entre Informantes: este es un
problema particular a la poblacién infantil, don-
de siempre se tiene mas de un informante (pa-
dres, nifios, maestros). Diferentes enfoques que
guien la combinacion de la informacion obteni-
da de diferentes fuentes pueden arrojar diferen-
tes cifras de comorbilidad. En el campo de la
psiquiatria infantil se ha establecido que los pa-
dres generalmente son mejores informantes

acerca de la conducta externa de sus hijos,
mientras que los nifios son mejores informantes
en cuanto a las sintomas internos que ellos pue-
den estar experimentando

¢Es la condiciéon comorbida un subtipo cli-
nico distinto del TDAH solo? si el TDAH engloba
un rango de condiciones con diferentes factores
etiologicos, reflejando diferentes patrones co-
morbidos, seria mas ventajoso agrupar los suje-
tos con TDAH en subgrupos mas homogéneos
con base en los patrones de comorbilidad, parti-
cularmente si se puede demostrar que estos
subgrupos (1) responden en forma diferente a
tratamientos especificos (2) tienen correlatos
clinicos diferentes, y (3) demuestran un resulta-
do clinico Gnico. Sin embargo, adn no existe su-
ficiente evidencia empirica que pueda responder
estas preguntas en una forma consistente y esta-
ble (Jensen, Martin, Cantwell, 1997).

Al identificar condiciones comdrbidas los
clinicos pueden apoyarse en menor cantidad de
recursos terapéuticos y periodos de tratamiento
mas cortos; ya que existen respuestas diferencia-
les al tratamiento como consecuencia de la pre-
sencia de otras entidades nosoldgicas
(Hinshaw,1987; Abikoff y Klein, 1992; Cantwell,
1997;Clarkin y Kendall; 1992). Un principio im-
portante que debe ser tomado en cuenta es que
un patron de sintomas (falta de atencion, hipe-
ractividad, depresion, ansiedad, agresion) prede-
cir4 cuales medicamentos 6 intervenciones tera-
péuticas son mas probables de ser Gtiles en un
nifio dado (Pliszka, Carlson, Swanson, 1999).
Un entendimiento claro de la comorbilidad es
necesario para realizar una secuencia optima y
apropiada de los objetivos de la intervencién.

El tratamiento deberia ser planificado de
acuerdo a las caracteristicas asociadas al TDAH.
Por ejemplo, intervenciones farmacolédgicas son
de poco ayuda para nifios con TDAH y proble-
mas académicos y sin problemas externos; por el
contrario estos nifios se beneficiarian de ense-
flanza directa de habilidades académicas (Abi-
koff y Klein, 1992). Un diagndstico de TDAH
acompafiado de algun trastorno de ansiedad
predice una respuesta menos robusta a la medi-
cacion estimulante; al mismo tiempo, TDAH
acompafiado de problemas de conducta y con-
ducta agresiva, predice un desarrollo méas nega-
tivo del funcionamiento general del nifio. Por
consiguiente, se sugiere que el efecto de los tra-
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tamientos es mas una funcién de la presencia de
otras psicopatologias asociadas y no del TDAH
per se (Hinshaw, 1987; Abikoff y Klein, 1992;
Cantwell, 1997; Kazdin, 2000).
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Debo comenzar recordando que hace ya
casi veinte afios atras, cuando nos iniciamos en
la dura tarea de asumir la responsabilidad de
atender a los pacientes que en grados variables
de discapacidad, acudian a la recién fundada
consulta de nuestro Hospital Clinico Universita-
rio, era un encuentro altamente frustrante, ya
que lejos de tratar una recaida, observaba a tra-
vés de los meses, con “los brazos cruzados”
como el paciente, sus familiares, arrastraban
con un rostro de profunda tristeza una silla de
ruedas, 0 apoyaban cual bastén a su madre, es-
posa a tomar un asiento en la sala de espera.

Con el fin de darle un caracter menos
frustrante a cada encuentro, decidi cambiarle
el nombre, al menos en mi mente, a la consulta
semanal... asi la denominé “Consulta de enfer-
medades inflamatorias, no infecciosas del
SNC”, pero entonces comencé a recibir pacien-
tes e interconsultas con VIH, lo cual fue tam-
bién frustrante.

Al inicio de los 90” seguimos dandole un
tratamiento de “mantenimiento” a esta gente, y
el mayor tiempo de la entrevista se consumia en
conversar, tratar sintomas asociados, sin espe-
ranzas de interferir con los mecanismos que aln
con mucho permanecen desconocidos.

Apareci6 en nuestro pais un primer inter-
ferén beta que no logré convencerme, ya que
no era el mismo producto al cual le haciamos
el seguimiento del extraordinario trabajo coor-
dinado por los doctores Arnanson y Johnson
que llevé a feliz término la primera publicacion

que aparecié en uno de los capitulos de Neuro-
logy 1993, que demostraba que una “droga” mo-
dificaba el curso natural de la enfermedad, lue-
go aceptada para su uso en EEUU por la
FDA...el “Betaserén”.

AUn en los conceptos de la época se mane-
jaba que la Esclerosis Multiple era una enferme-
dad desmielinizante, y que los trastornos en el
area mental, que alin no se median de manera
adecuada (tampoco ahora), eran la consecuen-
cia de una “depresion reactiva”, adaptativa a la
terrible enfermedad.

Fue entonces cuando se desatd en el area
de la investigacion bésica en varios centros im-
portantes a nivel mundial, un animo especial
por desarrollar la inmunomodulacién para la
EM... en Cambridge, Ginebra, Israel, Alemania y
en general en Europa, formando un eje con Ca-
nadé surgieron alternativas muy buenas todas, y
se desarrollaron trabajos que pretenden aln de-
mostrar cual es el mejor producto para intercep-
tar los mecanismos inmunolégicos involucrados
en la enfermedad, mientras surgen las eviden-
cias siguientes:

— No se trata de una enfermedad exclusiva-
mente “desmielinizante”... sabemos que
desde el inicio de la enfermedad, hay com-
promiso axonal.

— Muy relacionado con lo anterior, se produ-
ce una atrofia incipiente de la corteza ce-
rebral, y que ello explica en gran parte los
trastornos en el &rea cognoscitiva.

Con esos conocimientos ya tenemos 10
afios creciendo en informacidn, experiencias, sa-
tisfacciones y, realmente, pocos fracasos. En
nuestra querida patria han sucedido muchas co-
sas interesantes que se desprenden de la difu-
sion de los logros inmunomoduladores; la pri-
mera de ella es que gracias a las gestiones que
se realizaron ante las evidencias, a nivel del
IVSS, Arnoldo Soto y otros han logrado instalar
un programa que puede garantizarle a una serie
de compatriotas TODAS las alternativas de tra-
tamiento inmunomodulador.
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La industria farmacéutica de manera es-
pontéanea le ha proporcionado a los colegas que
trabajan en el area una manera de trasladarlos a
cursos, congresos, actualizaciones en nuestra
area, utilizando partidas econdmicas que estan
dispuestas dentro de la politica de cada empre-
sa, para programas de educacion médica conti-
nua, sin que esto de la mayor manera ética
como hasta ahora se ha venido realizando, signi-
figue un compromiso con las empresas. Yo creo
gue este aspecto es necesario mencionarlo, por-
que forma parte de la evolucion del problema, y
el contacto con la intencién de resolverlo, y
siempre que una relacion con los entes de la in-
dustria sea digna, no hay razones para pensar
que alguien pueda vincularse irreversiblemente
con un producto... realmente todos esos pro-
ductos son buenos, y la seleccién de alguno de
ellos estd sujeto a un criterio objetivo...

En 1999 acudi a un evento internacional,
que le dio espacio a la segunda reunion preeli-
minar para la constitucion de LACTRIMS (Latin
American Council for Treatment and Research
In Multiple Sclerosis)... alli expuse como dele-
gado de nuestro pais que habia que darle un
nombre latino al grupo, pero no fue aceptado...
Luego se hicieron tres asambleas mas en otros
sitios hasta que se fundé LACTRIMS en Cartage-
na.

Eso nos dio “fuerza”... momentanea, pero
los venezolanos desde ese momento nos vimos
a la cara y dijimos que teniamos que presentar
datos epidemiolégicos... nos sentimos apabu-
llados, ya que era imposible alzar la mano en
una reunién o asamblea, con Argentinos, Espa-
floles, Brasilefios, Colombianos, Mexicanos,
mientras esa gente nos ha visto con un rabito
desde el ojo.

Algunos afios pasaron, pero dignamente
hemos elaborado dos ediciones de pautas, la ul-
tima circula en Ecuador, Uruguay, Pera, Boli-
via... Chile; nuestro digno trabajo, ese que he-
mos realizado como un “apéndice” de la SVN y
gue hemos decidido denominar “Vectrims”, en
sintonia con las siglas internacionales, nos ha
permitido obtener algiin grado de reconoci-
miento, al punto que dos de sus miembros, en-
tre los cuales me encuentro, fuimos nombrados
como miembros de un “steering committee”,
para elaborar pautas internacionales y sugeren-
cias para paises suramericanos que no cuentan

con los medios para tratar dignamente a sus pa-
cientes.

En este momento estamos trabajando duro
para llevar algunos datos aproximados a la proxi-
ma reunion de LACTRIMS, acerca de la epide-
miologia del problema en nuestro pais, al tiem-
po que realizamos estudios inmuno-genéticos
con el fin de saber donde estan ubicados nues-
tros pacientes dentro de la constelacion del sis-
tema HLA, y al final hemos logrado conciliar
con el sector neuropediatrico algunas controver-
sias, con el objetivo de identificar algunos pa-
cientes que provienen de la edad infantil, en un
esfuerzo por ofrecerle a la “brevedad posible”
un tratamiento apropiado, con el animo de es-
peranza de poder lograr que la enfermedad no
produzca los estragos que hemos venido obser-
vando en todo este tiempo...

Estamos bien, y seguiremos mejor ya que
todo lo estamos haciendo por la dignidad de
nuestros pacientes.

Espectro de las Enfermedades
Desmielinizantes en la Infancia

Freda Hernandez Alem

Postgrado de Neurologia Pediatrica LUZ.
Maracaibo-Estado Zulia.
fredahernandez@intercable.com.ve

El concepto de “enfermedad desmielini-
zante” se refiere a aquellas condiciones clinicas
caracterizadas por la pérdida de la mielina, sea
debida a una afectacion primaria de la oligoden-
droglia o de las membranas mielinicas. Las en-
fermedades desmielinizantes en la infancia pue-
den resultar un interesante y misterioso enig-
ma, en ocasiones dificil de descifrar. Es por ello
que el clinico que maneja pacientes pediatricos
debe tener claro cuales son los elementos claves
que sirven de ayuda en la blsqueda de diagndsti-
cos acertados y por lo tanto conductas terapéu-
ticas adecuadas. Asi pues cuando nos encontra-
mos frente a un paciente con manifestaciones
clinicas de enfermedad neuroldgica y evidencia
de afectacién de la sustancia blanca en los estu-
dios radioldgicos debemos pensar en el amplio
espectro de las enfermedades desmielinizantes,
y utilizar el contexto clinico del paciente, forma
de inicio, edad de presentacién, evolucion, sig-
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nos y sintomas acompafiantes y estudios paracli-
nicos de soporte.

Describiremos las entidades caracterizadas
por la afectacion unica o multifocal de la mieli-
na central en forma aguda subaguda o cronica-
mente recurrente. En esta oportunidad las alter-
nativas a plantear en lineas generales serian pro-
cesos infecciosos, de origen neurometabdlico,
para o post infecciosos o inmunoldgicos. Es in-
discutible el rol del estudio citoquimico del li-
quido cefalorraquideo que permite generalmen-
te excluir la etiologia infecciosa. Las entidades
neurometabdlicas como las leucodistrofias ten-
dran en su mayoria un curso clinico progresivo y
una historia de regresion del desarrollo.

Basandonos en la clasificacion de Kurtzke
existen enfermedades de actividad monofésica
dentro de las cuales se encuentran la encefalo-
mielitis aguda diseminada, neuromielitis dptica,
mielopatia transversa aguda y la neuritis Optica.
Dentro de las de actividad permanente ademas
de las leucodistrofias se encuentra la esclerosis
maltiple.

— La encefalomielitis aguda diseminada es la
enfermedad desmielinizante més frecuente
en pediatria, caracterizada por aparicion
aguda de diversas manifestaciones neurolé-
gicas debidas a lesiones desmielinizantes
gue generalmente se evidencian en reso-
nancia magnética en forma bilateral, re-
dondeadas, multiples, asimétricas, hipoin-
tensas en T1 e hiperintensas en T2 en el
area correspondiente a sustancia blanca
subcortical. La negatividad de los estudios
inmunoldgicos (IgG y Bandas oligoclona-
les) en el liquido cefalorraquideo apoyan el
diagndstico. La respuesta terapéutica a los
esteroides ha sido excelente en la mayoria
de los casos.

— Si el proceso esta limitado a médula espi-
nal y nervio dptico estariamos ante una en-
fermedad de Devic afortunadamente poco
frecuente en la infancia, de pronostico mas
sombrio por su curso generalmente mas
agresivo.

— Mielitis transversa o neuritis 6ptica si solo
afecta una de estas localizaciones, en estos
casos no se objetivan lesiones desmielini-
zantes en sistema nervioso central.

— Es importante resaltar que cuando se evi-
dencia recurrencia clinica de enfermedad

desmielinizante en cualquiera de estos ca-
sos y se asocian estudios inmunoldgicos de
liquido cefalorraquideo con IgG aumenta-
da y/o bandas oligoclonales presentes, de-
bemos considerar el diagnéstico de escle-
rosis multiple independientemente de la
edad del paciente.

Actualmente se realizan multiples estudios
cientificos a escala mundial intentando determi-
nar cuales son los elementos clinicos que pudie-
sen ser predictivos del curso y evolucion de es-
tas enfermedades en la infancia.
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Esclerosis Multiple en Nifios

Joaquin A. Pefia

Postgrado de Neurologia Pediatrica LUZ,
Grupo de Trabajo en Esclerosis Multiple.
Sociedad Venezolana de Neurologia.
Maracaibo-Estado Zulia.
Jokarl@telcel.net.ve

La Esclerosis multiple (EM), es un trastorno
autoinmune en el cual el blanco primario del ata-
qgue inmune es la sustancia blanca del sistema
nervioso central (SNC) y, en particular, la mielina.
Se caracteriza por la ocurrencia sucesiva de focos
de desmielinizacion diseminados en varias areas
de la sustancia blanca del SNC, incluyendo la re-
gion periventricular, médula espinal, tronco ence-
falico, cerebelo y nervio optico. La EM representa
una de las entidades més comunes en la neurolo-
gia del adulto, y su diagnostico es infrecuente en
la edad pediatrica. En torno a unas 350.000 per-
sonas en los Estados Unidos han sido diagnostica-
das de EM. Los estudios de poblacién y series de
casos control muestran que entre 2,5 a 5% de la
poblacion con EM son menores de 17 afios. Se
han publicado casos anecddticos en nifios meno-
res de dos afios y una serie de 49 pacientes meno-
res de 6 afios, pero la mayoria de los nifios suelen
ubicarse entre los 10 y 17 afios de edad. En Vene-
zuela, del total de 714 pacientes registrados en el
programa nacional de EM, 15 son menores de 18
afos, lo cual representa un 2,5%.

Se han obtenido grandes avances respecto
del diagndstico y manejo de la EM en el adulto.
La mayor disponibilidad de la resonancia mag-
nética cerebral (RMC), ha facilitado su diagnoés-
tico. Asi mismo, recientemente se ha enfatizado
el valor de un diagnéstico temprano y trata-
miento adecuado, habida cuenta de los avances
en las terapias efectivas que alteran el curso de
la enfermedad. Aunque el diagnostico en edad
pediatrica es mucho maés dificil debido a la ma-
yor frecuencia de pacientes con Encefalomielitis
aguda diseminada (EMAD), y al mayor reto que
enfrenta el médico para tratar de excluir otras
posibilidades diagndsticas, el clinico puede esta-
blecer este diagnéstico cuando se demuestra la
ocurrencia de lesiones en la sustancia blanca
con diseminacion en tiempo y espacio, las cua-
les no pueden ser explicadas por otros mecanis-
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mos o entidades patologicas. Existen muchas
dudas sobre la validez de los criterios necesarios
para los pacientes pediatricos con sospecha de
EM, o si un sindrome clinicamente aislado se
puede diferenciar de la EMAD y si la EMAD reci-
divante puede distinguirse de la EM. Tampoco
se han identificado completamente los factores
de riesgo ni el rol de los factores étnicos o gené-
ticos en la poblacion pediatrica. No obstante, la
observacion de nifios con un cuadro clinico su-
gestivo asociado con pruebas de laboratorio o
neuroimagen como las mencionadas en la pobla-
cion adulta con EM, hace necesario aplicar es-
qguemas diagnosticos que combinen los hallaz-
gos clinicos y paraclinicos y permitan establecer
el diagndstico en este grupo de pacientes.

Manifestaciones clinicas

La presentacién clinica de la EM es pareci-
da a la encontrada en adultos. Las manifestacio-
nes iniciales suelen ser monosintométicas e in-
cluyen signos y sintomas sensitivos o visuales.
También pueden observarse sintomas motores y
en general, aquellos que sugieren compromiso
de tallo cerebral. Si bien los signos y sintomas
de presentacion en nifios son similares a los del
adulto, predominan los trastornos visuales, las
alteraciones sensitivas y la ataxia. Paresia moto-
ra pura comprometiendo tipicamente los miem-
bros, es un sindrome de presentacién menos co-
mun en adolescentes (15%) que en adultos
(50%). Por otra parte, en nifios prepuberales es
frecuente que se manifieste, en forma aguda
como una encefalopatia difusa, o una encefalo-
patia de tronco con deterioro del sensorio, me-
ningismo y compromiso de pares craneanos.

La forma mas comun de presentacién en la
edad pediatrica es aquella que cursa con remisio-
nes y exacerbaciones especialmente en los meno-
res de 10 afios, si bien no suele mantener una
evolucién progresiva luego de la pubertad. Se ha
sefialado que los casos con debut posterior (des-
pués de los 10 afios), muestran un curso progre-
sivo continuado, pero se necesitan estudios pros-
pectivos para poder confirmar esta observacion.

Diagnostico

El diagnéstico de EM se basa en la demos-
tracion de los elementos clinicos que traducen

disfuncion de la sustancia blanca, la cual debe
comprometer mas de un area del SNC y debe ser
diseminada en tiempo. También deben excluirse
otras explicaciones posibles de los sintomas y
descartar otras entidades, para lo cual se necesi-
tan otras evidencias suministradas por una bue-
na historia clinica y el examen neurolégico de-
tallado. Este ultimo comprende la blsqueda de
los signos que traducen las alteraciones del ner-
vio optico, la reduccion de la fuerza, alteracion
de los reflejos, coordinacion, sensibilidad. Un se-
guimiento clinico y la practica de otros exame-
nes permiten orientar el diagnéstico. En nues-
tro servicio empleamos un arbol de decisién que
facilita la estrategia (Figura 1).

La Resonancia magnética (RMI) se emplea
como auxiliar en la certeza diagnéstica de EM o
para predecir el desarrollo de EM en los pacien-
tes con sindromes aislados clinicamente (primer
ataque de desmielinizacién). El patron imageno-
I6gico de la EM se caracteriza por la observacion
de lesiones de diametro variable, hiperintensas
en secuencias T2, de distribucion multifocal, con
coexistencia de placas activas o inflamatorias y
placas cronicas o inactivas, lo cual confirma la di-
seminacién en tiempo del trastorno. La tenden-
cia centroférica de las placas, localizadas prefe-
rentemente en la sustancia blanca profunda,
cuerpo calloso, tallo cerebral, y la zona periven-
tricular, es un caracter bien definido de la EM
que la distingue de la EMAD La diferencia tem-
poral se establece completando el estudio con
gadolinium el cual permite visualizar el grado de
reforzamiento de las lesiones. En estudios de se-
guimiento, se pueden encontrar nuevas lesiones
en pacientes con EM. Los criterios diagnésticos
mas recientes propuestos por McDonald y cols
(2001), incorpora la RMI para documentar la di-
seminacién en espacio (areas mdultiples de des-
mielinizacion) y tiempo (aparicion de nuevas le-
siones en los estudios de seguimiento). Ninguno
de los criterios imagenoldgicos incluyendo los
de McDonald ha sido validado en la poblacion
pediatrica y por tanto, se hace necesario un con-
senso sobre las caracteristicas radiolégicas de la
EM en estos pacientes. En un estudio piloto en
el cual se aplicaron estos criterios en una cohor-
te de pacientes pediatricos con un primero y se-
gundo evento desmielinizante, se observo que
los nifios cumplian estos criterios menos fre-
cuentemente (Hahn CD y cols, 2002).
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Fig. 1. Arbol de decision

En muchas ocasiones, se necesita una evi-
dencia adicional que demuestre la ocurrencia de
mas de un ataque. Por ejemplo, en un nifio que
ha experimentado un solo ataque o solo ha pre-
sentado un sintoma, la respuesta anormal de es-
tas pruebas ofrece la evidencia de una segunda
area de desmielinizacion en el cerebro. Si bien
algunos hallazgos en el L.C.R no son exclusivos
para la EM puede detectarse alteraciones muy
sugestivas como las bandas oligoclonales o la
evidencia de sintesis intratecal de 1gG. Tam-
bién, los potenciales evocados han sido incorpo-
rados en los criterios diagnosticos con el fin de
ofrecer el soporte para el diagnostico de la EM.
Estos pueden objetivar lesiones subclinicas y
permiten establecer la naturaleza diseminada
del trastorno.

Sobre la base de nuestra corta experiencia,
el diagnéstico diferencial de EMAD y EM puede
ser dificil en niflos con EMDA multifasica. En
este grupo, se hace necesario un meticuloso se-
guimiento clinico, radioldgico y de LCR a fin de
establecer el diagndstico definitivo. Remisiones

con recurrencias ulteriores y multifocalizacion
del SNC se han reconocido como elementos
diagndsticos (separacién en espacio y tiempo)
de la EM.

Durante la conferencia se revisaran los cri-
terios de neuroimagen y se presentaran algunos
casos clinicos, con el interés de facilitar la com-
prension de la apariencia variada de los cambios
de la sustancia blanca en la EM pediatrica.

Conclusioéon

La EM es un diagnéstico valido dentro del
espectro de enfermedades desmielinizantes de
la infancia. Se necesitan criterios de consenso
tanto clinicos como paraclinicos. Estan pendien-
tes todavia muchas interrogantes las cuales s6lo
pueden responderse mediante los estudios pros-
pectivos, usando medidas clinicas uniformes que
permitan delinear los rasgos demograficos, neu-
roldgicos, y neuropsicolégicos de la EM y las
otras formas de trastornos desmielinizantes ad-
quiridos de la infancia.
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Conducta ante el Primer Brote
de Enfermedad Desmielinizante

Arnoldo A. Soto R.

Unidad de Neurologia,

Hospital “Dr. Domingo Luciani”, Grupo de
Trabajo en Esclerosis Multiple, Sociedad
Venezolana de Neurologia.
Caracas-venezuela.

asotor@cantv.net

La Esclerosis Multiple es una enfermedad
de naturaleza autoinmune que se produce debi-
do a la destruccién de la capa de mielina y de
las fibras nerviosas y secundariamente a un dafio
neuronal progresivo. Es la enfermedad neurol6-
gica mas frecuente entre los individuos jovenes.

Se han descrito varias formas de la enfer-
medad siendo la mas frecuente la forma Brote-
Remision que en un lapso de 10-15 afios evolu-
ciona hacia forma Secundaria Progresiva. Exis-
ten también las formas Progresiva Primaria y
una forma Benigna pero estas Ultimas son me-
nos frecuentes. Su prevalencia es variable pero
se considera que el riesgo de la poblacion gene-
ral es de 1 en 1000 y hay 2,5 millones de pacien-
tes en el mundo de los cuales 450.000 viven en
los Estados Unidos y 50.000 en Canada (1) La
enfermedad se presenta mayormente entre los
20 y los 40 afios con un pico maximo a los 30 a
31 afios y con edades extremas que van entre los
10 y los 60 afios. Es mas frecuente en mujeres
con una proporcion de 1,8 a 2 mujeres por cada
hombre. La enfermedad es mas frecuente en in-
dividuos de origen caucasicos y no ha sido des-
crita en Esquimales, en Gitanos Hangaros ni en
negros de la raza Bantu por otra parte es infre-
cuentemente observada en Japoneses, en abori-
genes americanos y en el Africa ecuatorial. El
riesgo de tener la enfermedad varia con la ubica-
cion geogréfica, es mas comun al norte de los
Estados Unidos y de Europa siendo importante
mencionar que el riesgo se acentda en aquellos
individuos que viven en zonas ubicadas por enci-
ma de la latitud 40° (2) y especialmente men-
cion debe hacerse de los Estados Unidos donde
hay una dramatica diferencia entre los indivi-
duos que viven por encima o por debajo de la la-
titud 37°. Se ha determinado que a medida que
nos alejamos del ecuador aumenta el riesgo de
tener la enfermedad. Por otra parte también se
ha establecido que un individuo que vive en una
zona de alto riesgo y se muda a una zona de bajo
riesgo, adquiere el riesgo del nuevo domicilio si
se mudo antes de la adolescencia.

La etiopatogenia incluye la presencia de
una predisposicion o riesgo genético que en pre-
sencia de un factor desencadenante que puede
ser un factor infeccioso o de cualquier otra na-
turaleza determina la aparicion de la enferme-
dad y posiblemente la variacion en la prevalen-
cia de la misma. (3) Con respecto al factor ge-
nético es importante mencionar que el riesgo de
padecer la enfermedad es de 1/1000 en pobla-
cion general pero este riesgo aumenta a 1-3
/100 en familiares consanguineos de primer
grado, a 4-5/100 en gemelos no univitelinos y a
25-30/100 en gemelos univitelinos y se ha esta-
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blecido una relacion con el antigeno de histo-
compatibilidad mayor HLA subtipos Dr2, Dr4 y
DQW1.Se ha determinado que existen ciertos
factores desencadenantes o que pueden inducir
la aparicion de brotes o recaidas de la enferme-
dad entre los que se incluyen infecciones virales,
hormonas sexuales, el post parto, las vacunacio-
nes, el estrés y los traumatismos craneales.

Los sintomas dependen de la zona o area
cerebral afectada siendo los mas frecuentemen-
te observados las alteraciones motoras seguidos
por alteraciones sensitivas y por alteraciones de
nervios craneales entre las que debemos hacer
especial mencién la neuritis 6ptica, diplopia y
alteraciones de la marcha, de la coordinacion y
de los esfinteres (4).

El diagnéstico de la Esclerosis Maltiple se
venia realizando siguiendo los criterios de Schu-
macher y posteriormente los criterios de Poser
(5) y desde el afio 2001 se utilizan los nuevos Cri-
terios Diagnosticos de Mc Donald (6) con los cua-
les se ha logrado mejorar el diagnéstico de estos
pacientes especialmente en lo que se refiere a los
denominados Sindromes Clinicos Aislados.

Uno de los grandes dilemas que se le pre-
sentan al clinico es lo referente a cual es la con-
ducta y cual es el pronostico de un paciente que
presenta un primer episodio de disfuncion neu-
rolégica focal que pudiera corresponder a la pri-
mera manifestacién de Esclerosis Multiple. Al
respecto es importante mencionar que en lo re-
ferente a algunos sintomas especificos tal es el
caso de la Neuritis Optica en el cual un estudio
multicéntrico publicado en 1992 y con un segui-
miento de 5 afios revelé que aquellos pacientes
con alteraciones en su estudio de Resonancia
Magnética (RM) presentaban un riesgo de hasta
50% de desarrollar la enfermedad en un lapso de
5 afios (7). Por otra parte el estudio CHAPMS
(8) con uso de interferén Beta 12 por via IM y el
estudio ETOMS (9) con uso de interferon Beta
12 via sub-cutdnea revelaron que aquellos pa-
cientes con sintomas debido a afectacion del
nervio optico (Neuritis Optica), del Tallo Cere-
bral o de la Médula Espinal tenian un riesgo ele-
vado de desarrollar la enfermedad en un lapso
de 1-2 afios si presentaban mas de 2-3 lesiones
en la resonancia magnética localizadas en areas
cerebrales diferentes a las que determinaban sus
sintomas iniciales. Estos estudios han permitido
determinar que la aparicion de determinados

sintomas neurologicos focales en pacientes con
elevado riesgo epidemiolégico debe obligarnos a
investigar la posibilidad de que estemos en pre-
sencia de un primer episodio de la enfermedad.
En dichos casos se recomienda practicar una se-
rie de estudios que incluyen estudio de resonan-
cia magnética cerebral y/o de médula espinal
gue debe incluir el uso de gadolinio, el estudio
de LCR que incluya electroforesis de proteinas
para la determinacion de bandas oligoclonales y
de sintesis de inmunoglobulinas intratecal es
fundamental asi como los Potenciales Evocados
Visuales. Debe descartarse que los sintomas que
presenta el paciente no sean debidos a otras pa-
tologias que simulan Esclerosis Multiple entre
las que se incluyen Vasculitis del SNC, Sindrome
Antifosfolipidos, Infeccion por Virus HTLV I-I,
Nuerolues, Infeccion por Virus de Inmunodefi-
ciencia Humana (VIH) entre otros (10). Igual-
mente en pacientes jévenes debe plantearse la
posibilidad de una Encefalomielitis Diseminada
Aguda (EDA) cuadro este que en algunos casos
no puede ser diferenciado de un primer episodio
de Esclerosis Mdltiple y en el cual solo la evolu-
cion en el tiempo dara la respuesta a esa inte-
rrogante (10).

En el tratamiento de la enfermedad debe-
mos mencionar el uso de esteroides por via in-
travenosa o via oral lo que permite acortar el
tiempo de recuperacién de los sintomas pero
gue no han demostrado que puedan alterar el
curso o historia natural de la enfermedad. En al-
gunos casos particulares de pacientes con un
primer episodio de disfuncién neuroldgica focal
gue presenten factores de riesgo para la enfer-
medad, los mismos pueden recibir tratamientos
con inmunomoduladores ya que existe evidencia
cientifica que demuestra que el uso de los mis-
mos puede retardar la aparicion de un segundo
episodio de la enfermedad (8, 9). Finalmente es
importante destacar que en muchos casos solo
el sequimiento adecuado de estos pacientes y el
buen juicio clinico permitirdn establecer un
diagnéstico certero definitivo.
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Clasificacion de las Epilepsias
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Histéricamente han existido multiples sis-
temas de clasificacion basados en elementos cli-
nicos descriptivos, semioldgicos, nosolégicos;
segun intensidad, duracion, gravedad, topogra-
fia, etiofisiopatologia y modernamente segun
sean crisis o sindromes epilépticos.

En el afio 2001, el comité de la Liga Inter-
nacional contra la Epilepsia (ILAE, por sus si-
glas en Inglés) coordinado por el doctor Jerome
Engel, logro luego de una década, acordar una
nueva propuesta para denominar semiolégica y
descriptivamente, y clasificar las crisis y sindro-
mes epilépticos, ademés de proponer una clasifi-
cacién de enfermedades asociadas en donde la
epilepsia acompafia a las mismas.

La nueva propuesta permite la descripcion
y definicion de cada tipo de crisis (diagnéstico
de crisis), sospecha e investigacion de etiologia
y topografia cerebral involucrada (diagnéstico
topogréfico), segln sus caracteristicas clinicas y
electroencefalograficas, edad, neuroimagen, es-
tudio genético, video-EEG, evolucion, respuesta
terapéutica, antecedentes personales y familia-
res (diagnostico sindromatico de la epilepsia
y/0 diagnéstico de comorbilidad a enfermeda-
des).

El analisis de este material es de gran utili-
dad en la préactica para la atencién individual del
paciente, asi como permitird agrupar los distin-
tos casos para investigacion prospectiva.

ANEXO 1. Glosario Descriptivo de
Terminologia para Semiologia Ictal?

Principios para términos y definiciones
En el desarrollo del “Léxico” de este infor-
me, adoptamos y aplicamos los siguientes prin-
cipios:
— Contiene aspectos que distinguen o modi-
fican las crisis epilépticas.
— Son descriptivas del fendmeno involucra-
do.
— Se relacionan con la terminologia de la
Neurociencia Clinica.
— Uso de Terminologia y Definiciones co-
rrientes hasta donde es posible.
— Contiene términos nuevos solo si es nece-
sario.
— Facilidad de traduccion a otros idiomas.
— De facil uso y comprensién por potenciales
usuarios.

I. Términos generales

— Semiologia: Rama de la lingtistica que es-
tudia los sintomas y signos.

— Crisis epiléptica: Manifestacion(es) de ac-
tividad epiléptica (hipersincrénica y/o ex-
cesiva) usualmente autolimitada de activi-
dad neuronal en el cerebro.

— lctus: Evento neuroldgico subito tal como
una apoplejia o una crisis epiléptica.

— Epilepsia:

Trastornos epilépticos: Una condicion neu-
roloégica crénica caracterizada por crisis
epilépticas recurrentes.

Epilepsias: Afecciones crénicas con crisis
epilépticas recurrentes que pueden ser
consideradas como epilepsias.

— Focal (sin6nimo parcial): Crisis epilépti-
cas cuya semiologia inicial indique, o sea

1 Reporte del Equipo de Trabajo de la ILAE sobre Clasificacion y Terminologia Jerome Engel, Epilepsia

42(9):1212-1218. 2001
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consistente con, activacion inicial de sélo
una parte de un hemisferio cerebral.

— Generalizado (sinénimo bilateral): Crisis
epiléptica cuya semiologia inicial indique,
0 sea consistente con, un compromiso sig-
nificativo de ambos hemisferios cerebrales.

— Convulsién: Es un término tradicional, de
uso frecuente. Episodios de contracciones
musculares excesivas, anormales, usual-
mente bilaterales que pueden ser sosteni-
das o interrumpidas.

Il. Términos para describir semiologia

de las crisis epilépticas:

Son descriptores de convulsiones en tanto
no se especifique otra cosa:

1.0. Motor

Involucra la musculatura en cualquier for-
ma. El evento motor puede consistir en un au-
mento (positivo) o disminucion (negativo) de la
contraccién muscular para producir un movi-
miento. A menos que se indique, los siguientes
términos son adjetivos que modifican “convul-
siébn motora” o “convulsién” (ejemplo: “convul-
sién motor ténica” o “convulsion distonica™).

1.1. Motor elemental: Contraccion simple
de un musculo o grupo de musculos que es
usualmente estereotipados y no se puede des-
componer en fases (ver tonico-clénica y secuen-
cia motora elemental).

1.1.1 Ténico: Un aumento sostenido en la
contraccién muscular que puede durar de se-
gundos a minutos.

1.1.1.1 Espasmo epiléptico: Antiguamen-
te llamado Espasmo Infantil (nombre): es una
subita flexion, extensiéon, o extension—flexion
combinada predominantemente de musculos
proximales y troncales que usualmente es mas
sostenida que un movimiento mioclonico pero
menos que una convulsién ténica (aprox. 1 seg).
Formas limitadas pueden ser: muecas, sacudidas
0 balanceo de cabeza. Espasmos Infantiles fre-
cuentemente ocurren en racimo.

1.1.1.2. Postural: Adopcion de una postu-
ra que puede ser bilateralmente, simétrica o asi-
métrica.

1.1.1.2.1. Versivo: Una rotacion sosteni-
da, forzada, ocular conjugada, cefélica y/o tron-
cal, o desviacion lateral de la linea media.

1.1.1.2.2. Disténico: Contraccién sosteni-
da de musculos agonistas y antagonistas que

producen movimientos atetdsicos o de torsion,
que, cuando son prolongadas pueden producir
posturas anormales.

1.1.2. Mioclénico (adjetivo): MIOCLONO
(sustantivo): Contracciones bruscas, breves
(<100 mseg) involuntaria, simples o multiples
de musculo(s) o grupos musculares de topogra-
fia variable (axial, proximal, distal, en un miem-
bro).

1.1.2.1. Mioclénico negativo: Interrupcio-
nes de la actividad muscular tonica menor a 500
mseg sin evidencias de mioclonia precedente.

1.1.2.2. Clonico: Mioclono que es regular-
mente repetitivo, involucra los mismos grupos
musculares a una frecuencia de 2-3 ciclos/seg.,
y es prolongado. Sinénimo: mioclono ritmico.

1.1.2.2.1. Marcha jacksoniana: (sustanti-
vo): Término tradicional, indicando propagacion
de movimientos clonicos a través de partes cor-
porales contiguas, unilateralmente.

1.1.3. Ténico-clénica: Una secuencia que
consiste de una fase tonica seguida de una clé-
nica. Pueden haber variantes como clénica-toni-
ca-clonica.

1.1.3.1. Convulsién generalizada ténico-
cldnica: sinénimo: Convulsion ténico-cldnica bi-
lateral, antiguamente convulsion de “Gran Mal”.
Sustantivo: contraccién bilateral, simétrica, to-
nica y luego contracciones bilaterales, clénicas
de musculos sométicos usualmente asociados a
fendmenos autonémicos.

1.1.4. Atonico: Pérdida o disminucion
brusca del tono muscular sin aparente evento
mioclénico o tdnico precedente, con duracion
mayor o igual a 1-2 seg involucrando cabeza,
tronco, mandibula, o musculos de los miem-
bros.

1.1.5. Astatico: Pérdida de postura erecta
que resulta de un mecanismo atonico, miocléni-
co o ténico, Sindnimo: ataque de caida (drop at-
tack).

1.1.6. Sincrono (asincrono): Los eventos
motores ocurren (0/no) al mismo tiempo o a la
misma frecuencia en grupos de partes corpora-
les.

1.2. Automatismos: Actividad mas o me-
nos coordinada, repetitiva, motora, que usual-
mente ocurre cuando la conciencia esta altera-
da y para las cuales el sujeto es amnésico poste-
riormente. Esto con frecuencia semeja un movi-
miento voluntario y puede consistir de una con-
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tinuacién inapropiada de una actividad motora
pre-ictal en ejecucion. Los siguientes adjetivos
usualmente se emplean para denominar el“auto-
matismo™:

1.2.12.  Oroalimentario: Movimientos
como: besos, protrusion de labios, masticacion,
deglucion.

1.2.2 Mimético: Expresién facial que su-
giere un estado emocional, con frecuencia de te-
mor.

1.2.3. Manuales o Pedales:

— Indica principalmente componentes dista-
les, bilaterales o unilaterales.

— Movimientos de manipulacion torpes, gol-
peando.

1.2.4. Gestual: con frecuencia unilateral:

— Movimientos exploratorios torpes, con la
mano, dirigidos hacia si o hacia el ambien-
te.

— Movimientos semejantes a los intenciona-
les para obtener un gesto emocional al ha-
blar.

1.2.5. Hipercinético:

— Involucra predominantemente musculos
proximales de los miembros inferiores o
axiales produciendo movimientos irregula-
res, secuenciales, balisticos, tales como:
pedaleo, movimientos pélvicos, sacudidas
ondulantes.

— Aumento inapropiado en la frecuencia de
movimientos en ejecucion.

1.2.6. Hipocinético: Una disminucion en
la amplitud y/o frecuencia o falla de una activi-
dad motora en ejecucion.

1.2.7. Disfasico: Comunicacion alterada
involucrando un lenguaje, sin disfuncién de vias
motoras primarias o sensoriales relevantes, ma-
nifestada como: comprension alterada, anomia,
errores parafasicos, o combinacién de estos.

1.2.8. Dispraxico: Incapacidad para cum-
plir espontaneamente movimientos aprendidos
0 bajo comando o imitacion, a pesar de sistema
motor y sensitivo intactos, adecuada compren-
sién y cooperacion.

1.2.9. Geléastico: Brotes de risas, usual-
mente sin acto afectivo apropiado.

1.2.10. Dacristico: Brotes de llanto.

1.2.11. Vocal: Pronunciacién simples, o
repetitivas, consistentes de sonidos como grufii-
dos o alaridos.

1.2.12. Verbal: Pronunciacién simples o
repetitiva de palabras, frases u oraciones breves.

1.2.13. Espontaneo: Estereotipado, se in-
volucra a si mismo, virtualmente independiente
de influencia ambiental (no provocado).

1.2.14. Interactivo: No estereotipado, in-
fluenciado por el ambiente.

2.0. No motor

2.1. Aura (nombre) Fenémeno ictal subje-
tivo, (en un determinado paciente), que puede
preceder una crisis observable; si es Unica cons-
tituye una crisis sensorial.

2.2. Sensorial: Una experiencia perceptual
no causada por un estimulo apropiado del mun-
do exterior. Modifica (no usar como) “convulsio-
nes” o “aura”.

2.2.1. Elemental o Primario: Un fendme-
no dnico, no estructurado, involucrando una
modalidad sensorial primaria (Ej: somatosenso-
rial, visual, auditivo, olfatorio, gustativo, epigas-
trico, o cefalico).

2.2.1.1. Somatosensorial: Hormigueo,
adormecimiento, sensacion de contacto eléctri-
co, dolor, sensacion de movimiento, o deseo de
mover.

2.2.1.2. Visual: Luces centelleantes o fluc-
tuantes, manchas, patrones simples, escotomas
0 amaurosis.

2.2.1.3 Auditivo: Zumbido, sonidos de
tamborileo o tonos simples.

2.2.1.4. Olfatorio: Olor, usualmente desa-
gradable.

2.2.1.5. Gustativo: Sensaciones de sabores
incluyendo acido, salado, dulce, amargo, o me-
télico.

2.2.1.6. Epigastrico: Malestar abdominal
incluyendo nauseas, vacio, opresion, agitacion,
mariposeo, molestia, dolor y hambre; la sensa-
cion puede ascender al torax o la garganta. Al-
gunos fendmenos pueden reflejar disfuncion au-
tondmica ictal.

2.2.1.7. Cefélico: Sensacion en la cabeza
como hormigueo, cefalea, o cabeza vacia.

2.2.1.8. Autondmico: Una sensacion con-
sistente con compromiso del sistema nervioso
autéonomo, incluyendo funciones: cardiovascula-
res, gastrointestinal, sudoro-motor, vasomotor,
termorreguladores (asi: “aura autonomica, cri-
sis autonémica, ver 3.0).
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2.2.2. Experienciada: Fendmenos percep-
tuales afectivos, mnémicos, ilusorios o alucina-
torios, estos pueden aparecer solos o en combi-
nacion. Estan incluidas sensaciones de desperso-
nalizacion. Estos fendémenos tienen cualidad
subjetivas similar a las experienciadas en la vida
pero son reconocidos por el sujeto como ocu-
rriendo fuera de la realidad.

2.2.2.1. Afectivo: Componentes que inclu-
yen: temor, depresidn, diversion y (raramente)
ansiedad.

2.2.2.2. Mnémico: Componentes que re-
flejan dismnesias ictal como sentimiento de fa-
miliaridad (deja-vu) y desconocido (jamais-vu).

2.2.2.3. Alucinatorios: Una creacién de
percepciones compuestas, sin estimulos externo
correspondiente, involucrando fendmenos: vi-
suales, auditivos, somatosensorial, olfatorios y/o
gustativos. Ej: “oyendo” o “viendo”, gente ha-
blando.

2.2.2.4. llusorio: Una alteracion de la per-
cepcidn actual involucrando los sistemas: visual,
auditivo, somatosensorial, olfatorio o gustativo.

2.3. Discognitivo: El término describe
eventos que: 1) el trastorno de la cognicién es
la caracteristica predominante o méas aparente y
2a) dos o0 mas de los siguientes componentes es-
tan involucrados, o 2b) el compromiso de tales
componentes permanece indeterminado. De
otro modo, use el término mas especifico (ej:
“crisis mnemaonica experienciada” o “crisis alu-
cinatoria experiencial”).

Componentes de cognicion:

2.3.1. Percepcién: Concepcion simbolica
de informacién sensorial.

2.3.2. Atencion: Seleccion apropiada de
un objeto o percepcion principal.

2.3.3. Memoria: Habilidad para guardar y
recordar preceptos o conceptos.

2.3.4. Emocion: Significado afectivo apro-
piado de una percepcién.

2.3.5. Funcion ejecutiva: Anticipacion, se-
leccién, monitoreo de consecuencias e inicia-
cion de actividad motora incluyendo praxis, ha-
bla.

3.0 Eventos autondmicos

3.1. Aura autonémica: Una sensacién con-
sistente con compromiso del sistema nerviosos
autéonomo, incluyendo funciones: cardiovascula-

res, gastrointestinal, sudomotor, vasomotor y
termorreguladores (ver 2.2.1.8).

3.2. Crisis autondémica: Una alteracion
objetivamente documentada y notoria de la fun-
cion del sistema nervioso auténomo involucran-
do funciones cardiovasculares, pupilar, gastroin-
testinal, sudomotor, vasomotora y termorregula-
dora.

4.0. Modificadores somatotopicos

de las crisis

4.1. Lateralidad:

4.1.1. Unilateral: Compromiso exclusivo o
virtualmente predominante de un lado del cuer-
po, del fendmeno motor, sensorial 0 autonomi-
co.

4.1.1.1. Hemi: Un prefijo para otros des-
criptores (ej: hemiclénico).

4.1.2. Generalizado (Sinonimo: bilateral):
Mas de un compromiso minimo de cada lado,
del fenébmeno motor, sensorial, elemental o au-
tondmico. Componente motor: modificado mas
ampliamente como...

4.1.2.1. Asimétrico: Clara distincién en
cantidad y/o distribucion del area somatica de
los lados.

4.1.2.2. Simétrico: Igualdad, virtualmente
bilateral en el &rea somética de la crisis.

4.2. Parte del cuerpo: Se refiere al area in-
volucrada (ej: brazo, pierna, cara, tronco, otra).

4.3. Centralidad: Modificador que descri-
be proximidad al eje del cuerpo.

4.3.1. Axial: Involucra tronco, incluyendo
cuello.

4.3.2. Area proximal: Significa compromi-
so desde el hombro a la mufieca, cadera a tobi-
llo.

4.3.3. Area distal: Indica compromiso de
dedos, manos, tobillos y/o pies.

5.0. Modificadores y descriptores

de los tiempos de las crisis

Los siguientes términos estan listados de
forma acorde al uso principal (adjetivo, nombre,
verbo); como adjetivo cuando no esta especifica-
do.

5.1. Incidencia: Nombre: Se refiere al nu-
mero de crisis epilépticas en un periodo de
tiempo o el nimero de crisis diarias por unidad
de tiempo.
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5.1.1. Regular (irregular): Intervalos con-
sistentes (inconsistentes) o predecibles (impre-
decibles), entre tales eventos.

5.1.2. Agrupadas (sinébnimo: Racimo):

— Nombre: incidencia de crisis en un periodo
dado (usualmente uno o varios dias) que
excede las incidencias promedio sobre un
periodo mayor en la incidencia anterior.

— Verbo: variacion en la incidencia anterior.
5.1.3. Factor desencadenante: Nombre:

Elementos transitorios y/o esporadicos, enddge-
nos o exdégenos, capaces de aumentar la inciden-
cia de crisis en personas con epilepsia cronica y
evocar crisis en individuos susceptibles sin epi-
lepsia.

5.1.3.1. Reactivas: Ocurrencia en asocia-
cion con perturbacién sistémica transitoria tal
como enfermedad intercurrente, pérdida de sue-
fio, o estrés emocional.

5.1.3.2. Reflejas: Objetivamente y con-
sistentemente demostrado que son evocadas
por un estimulo aferente especifico o por una
actividad que realiza el paciente. Los estimu-
los aferente pueden ser elementales (no es-
tructurados: destellos de luz, susto, un mono-
tono, etc.) o elaborados (estructurado: una
sinfonia). La actividad puede ser elemental
(motora: un movimiento); o elaborado (fun-
cién cognitiva: lectura, jugar ajedrez) o ambos
(leer en voz alta).

5.2. Dependiente de un estadio: Ocurre
exclusivamente o principalmente en los estadios
de somnolencia, suefio o al despertar.

5.3. Catamenial: Crisis que ocurren prin-
cipal o exclusivamente en alguna fase del ciclo
menstrual.

6.0. Duracion

Tiempo entre el comienzo de las manifes-
taciones de la crisis (como el aura), y el cese de
la misma. No incluye premoniciones no especifi-
cas o estados post-ictales.

6.1. Status epilepticus (estado epiléptico)

— Crisis cuya duracion excede el tiempo
usual de las mismas en la mayoria de los
pacientes, o

— Crisis recurrentes sin recuperar la funcion
basal del sistema nervioso central, en el
periodo interictal.

7.0. Severidad

Es la evaluacion de la crisis por observado-
res y por el paciente. El observador distinguira
varios componentes, entre ellos: duracién de la
crisis, extension del compromiso motor, altera-
cion de la interaccién cognitiva durante la crisis
(del paciente con el ambiente), niimero de cri-
sis por unidad de tiempo. El paciente describira
el grado de lesiones somaticas secundaria a la
crisis, extension de la injuria, consecuencias
emocionales, sociales y vocacionales.

8.0. Prédromo

Fendmeno pre-ictal. Alteracion subjetiva o
clinicamente objetiva (Ej.: sensacién mal locali-
zada o agitacioén) que es heraldica del comienzo
de la crisis pero no forma parte de ella.

9.0. Fendmeno post-ictal

Una anormalidad clinica transitoria de la
funcién del sistema nervioso central que apare-
ce o se acentda cuando los signos clinicos de la
crisis han cesado.

9.1 Fendmeno lateralizante (Todd): Cual-
quier alteracion post-ictal unilateral en el funcio-
namiento motor, del habla, somatosensorial y/o
funciones integradoras incluyendo fenémenos de
inatencion visual, auditiva o somatosensorial.

9.2 Fendmeno no lateralizante: Cogni-
cion alterada, amnesia, psicosis.

9.2.1. Cognicion alterada: Rendimiento
cognitivo disminuido involucrado una o mas
percepciones: atencion, emocion, memoria, eje-
cucion, praxia, lenguaje (ver discognicion, 2.3).

9.2.1.1. Amnesia anterograda: Alteracion
de la capacidad para recordar nuevo concepto.

9.2.1.2. Amnesia retrograda: Capacidad
alterada para evocar pensamientos previamente
conocidos.

9.2.2. Psicosis: Integracion errada del mun-
do externo en una persona despierta, alerta, invo-
lucra disrupcién de la emocion y socializacion.
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ANEXO 2. Propuesta de Clasificacion Crisis Epiléptica Focal cuya semiologia ini-

de la Epilepsia y Sindromes Epilépticos?

Definiciones de términos

Crisis Epiléptica: Evento ictal que se cree
gue representa un sustrato anatémico y un
mecanismo fisiopatolégico Unico. Es una
entidad diagnéstica con implicaciones
etiolégicas, terapéuticas y pronosticas
(Concepto nuevo).

Sindrome Epiléptico: Un complejo de sig-
nos y sintomas que definen a una condi-
cién epiléptica Unica. Ejemplo: Epilepsia
Mioclénica Progresiva (Concepto cambia-
do).

Enfermedad Epiléptica: Afeccion patolégi-
ca con una etiologia Unica, especifica bien
definida. Ejemplo: Enfermedad de Unve-
rricht-Lundborg (Concepto nuevo).
Encefalopatia Epiléptica: La condicion de
anormalidad epiléptica contribuyen a la al-
teracion progresiva del funcionamiento ce-
rebral (Concepto nuevo).

Sindrome Epiléptico Benigno: Un sindro-
me caracterizado por crisis epilépticas fa-
cilmente tratables, o que no requieren tra-
tamiento, y remiten, sin secuelas. El térmi-
no benigno y genético en las Crisis ldiopé-
ticas deberian evitarse, ya que no todas las
Crisis Benignas son Idiopaticas y no todas
las Genéticas son Benignas (Concepto cla-
rificado).

Sindrome Epiléptico Refleja: Un sindro-
me donde todas las crisis epilépticas son
precipitadas por estimulos sensoriales. Las
crisis reflejas que ocurren en los sindromes
epilépticos generalizados y focales asocia-
das a crisis espontaneas son incluidas
como tipo de crisis reflejas pero no epilep-
sia refleja. Las Crisis Reflejas aisladas, no
necesariamente implican un diagnéstico
de epilepsia. Las Crisis precipitadas por
otras circunstancias especiales, tales como
fiebre o supresidn de alcohol, no son Crisis
Reflejas (Concepto cambiado).

Crisis y Sindromes Focales reemplaza los
términos de Crisis y Sindromes parcial.

ILAE 2001. Jerome Engel Jr. Epilepsia 42(6): 796-803.

cial indique, o sea consistente con activa-
cion inicial de so6lo una parte de un hemis-
ferio cerebral. El termino Focal la mayoria
de las veces sugiere una lesidon pequefia,
bien definida, de algin sitio del cerebro,
sin embargo, estudios fisiopatolégicos re-
velan que el evento de disfuncion cortical
es mayor (Término cambiado).

Crisis Epilépticas Parciales Simples vy
Complejas: estos términos no se recomien-
dan. La alteracion ictal del estado de con-
ciencia se describira cuando sea apropiado,
pero no sera utilizada para clasificar tipos
especificos de crisis (Concepto nuevo).
Sindrome Epiléptico Idiopatico: Sindro-
me donde solamente hay epilepsia, sin le-
sién estructural cerebral subyacente ni
tampoco otros sintomas o signos neurolé-
gicos. Se presumen que sean genéticos y
usualmente dependen de la edad (Término
no modificado).

Sindrome Epiléptico Sintomatico: Sindro-
me donde las crisis epilépticas son el resul-
tado de una o varias lesiones estructurales
cerebrales identificables (Termino no mo-
dificado).

Sindrome Epiléptico probablemente Sin-
tomatico: sustituye a la Etiologia Cripto-
génica, no es sindnimo. Usado para definir
sindromes que no se ha identificado la
etiologia (Concepto nuevo).

Criterios para el Diagnostico
de las Epilepsias, segin EJES
Esquema que facilita el analisis flexible, di-

namico y légico; segln su clinica, paraclinicos y
disefio de estrategias terapéuticas.
— Eje 1: Fenomenologia de la crisis: Descrip-

cion de las semiologia ictal, usando la ter-
minologia del glosario. La descripcion de
la Crisis, debe ser extremadamente detalla-
da para propoésitos clinicos o de investiga-
cion; sin referirse a la etiologia, anatomia
o fisiopatologia.

Eje 2: Clasificacion de la Crisis Epiléptica.
Se refiere a la clasificacion del tipo(s) de
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Crisis Epilépticas que representan entida-
des diagnosticas con implicaciones etiol6-
gicas, terapéuticas y/o prondsticas.

Eje 3: Clasificacion de los sindromes Epi-
Iépticos. Incluye Sindromes clinicos acep-
tados y Sindromes en Desarrollo.

Eje 4: Clasificacion etiologica de las Enfer-
medades frecuentemente asociadas a Cri-
sis 0 Sindromes epilépticos; defecto gené-
tico, substrato fisiopatoldgico focal especi-
fico.

Eje 5: Clasificacion de discapacidad causa-
da por la condicion epiléptica segun WHO
ICIDH-2.

Tipos de Crisis Epilépticas y Estimulos
Precipitantes de Crisis Reflejas

I. Crisis Auto-Limitadas:

A. Crisis Generalizadas:

Crisis tonico-clonicas (incluye variaciones
con inicio clénico mioclénico).
Crisis clénicas:

- Sin caracteristicas tonicas.

- Con caracteristicas tonicas.
Crisis de ausencias tipicas.
Crisis de ausencias atipicas.
Crisis de ausencias mioclonicas.
Crisis tonicas.

Espasmos.

Crisis mioclonicas.

Mioclonias palpebrales:

- Sin ausencias.

- Con ausencias.

Crisis mioclonicas aténicas.

Mioclonica negativa.

Crisis atonicas.
Crisis reflejas en sindromes de epilepsia
generalizada.

B. Crisis focales
(*término parcial eliminado):

Crisis focales sensoriales:

—€Con sintomas sensoriales elementales
(Ej: Crisis del lébulo occipital y parie-
tal).

—Con sintomas sensoriales experienciadas
(Ej: Crisis de la unién temporo-parieto-
occipital).

Crisis focales motoras:

—€Con signos motores elementales cloni-
Cos.

—Crisis motora tdénica asimétricas (Ej: cri-
sis motora area suplementaria).

—Con automatismos tipicos (Ej: crisis del
I6bulo temporal mesial).

—€on automatismos hipercinéticos.

—€on mioclonia negativa.

Crisis gelasticas.

Crisis hemicl6nicas.

Crisis secundariamente generalizadas.

Crisis reflejas en sindromes de epilepsia fo-

cal.

I1. Crisis continuas:

A. Estado epiléptico generalizado:

Estado epiléptico generalizado ténico-clo-
nico.

Estado epiléptico clonico.

Estado epiléptico de ausencia.

Estado epiléptico tonico.

Estado epiléptico mioclénico.

B. Estado epiléptico focal:

Epilepsia parcial continua de Kojevnikov.
Aura continua.

Estado epiléptico limbico (Estado psico-
motor).

Estado hemiconvulsivo con hemiparesia.

1. Estimulos precipitantes para
crisis reflejas:

A. Estimulos visuales:

Luz centellante con especificidad de color.

Patrones.

Otros estimulos visuales.

B. Pensamientos.

C. Mdsica.

D. Comer.

E. Praxis.

F. Somato-sensorial.

G.Propioceptivos.

H. Lectura.

I. Agua Caliente.

J. Sobresalto (asustarse, sorpresa).
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ANEXO 3. Clasificacion de Sindromes
Epilépticosd (Tabla I)

ANEXO 4. Ejemplos de Clasificacién de
Enfermedades asociadas frecuentemente con
Crisis y Sindromes Epilépticos3 (Tabla II)

TABLA | (Anexo 3)
Clasificacién de Sindromes Epilépticos

Grupo Sindromatico
Epiléptico

Sindromes Epilépticos Especificos

Epilepsias Focales
Idiopaticas de la
Infancia y Nifiez

Crisis infantil benigna (no familiar).

Epilepsia benigna de la infancia con puntas centro-temporales.

Epilepsia benigna de la infancia occipital de inicio precoz (tipo Panayiotopoulos).
Epilepsia benigna de la infancia occipital de inicio tardio (tipo Gastaut).

Epilepsias Focales
Familiares
(autosémicas
dominantes)

Crisis neonatal familiar benigna.

Crisis infantil familiar benigna.

Epilepsia autosomica dominante nocturna del I6bulo frontal.
Epilepsia familiar del 16bulo temporal.

Epilepsia focal familiar con foco variable (*).

Epilepsias Focales
Sintométicas
(o probablemente
sintomaticas)

Epilepsias limbicas:

1.
2.
3.

Epilepsia mesial del 16bulo temporal con esclerosis hipocampal.
Epilepsia mesial del 16bulo temporal definida por etiologia especifica.
Otros tipos definidos por etiologia y localizacién.

Epilepsias neocorticales:

A WNPEF

. Sindrome de Rasmussen.

. Sindrome hemiconvulsién-hemiplejia.

. Otros tipos definidos por localizacién y etiologia.

. Crisis parciales migratorias de la infancia temprana (*).

Epilepsias Generalizas
Idiopaticas

Epilepsia mioclonica benigna de la infancia.

Epilepsia con crisis mioclonicas-astaticas.

Epilepsia de ausencia de la infancia.

Epilepsia con ausencias mioclonicas.

Epilepsia generalizada idiopatica con fenotipo variable.

. Epilepsia tipo ausencia juvenil.

. Epilepsia mioclénica juvenil.

. Epilepsia con solamente crisis generalizada tonico-clénica.
. Epilepsias generalizadas con crisis febriles plus (*).

Epilepsias Reflejas

Epilepsia del 16bulo occipital idiopatica fotosensible.
Otras epilepsias visuales sensoriales.

Epilepsia primaria por lectura.

Epilepsia por sobresalto.

Encefalopatias
Epilépticas (con
anormalidad
epileptiforme que
conduce a disfuncion
progresiva)

Encefalopatia miocldnica temprana.

Sindrome de Ohtahara (encefalopatia epiléptica infantil precoz brote-supresién).
Sindrome de West.

Sindrome de Dravet (epilepsia miocldnica progresiva severa de la infancia).
Estado mioclonico en encefalopatia no progresiva (*).

Sindrome de Lennox-Gastaut.

Sindrome de Landau-Kleffner.

Epilepsia con punta-onda continua durante el suefio lento.

3 ILAE 2001. Jerome Engel Jr. Epilepsia 42(6): 796-803.
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TABLA I (Continuacién)

Grupo Sindromético
Epiléptico

Sindromes Epilépticos Especificos

Epilepsias Mioclénicas —
Progresivas -

Lipofuscinosis ceroidea.

Sialidosis.

Enfermedad de Lafora.

Enfermedad de Unverricht-Lundborg.

Distrofia neuroaxonal.

Epilepsia Mioclénica con fibras rojo rotas (MERRF).
Atrofia dento-rubro-palido-luysiana.

Crisis que no requieren —
necesariamente el -
diagnostico de epilepsia —

Crisis benignas neonatales

Crisis epiléptica febril

Crisis reflejas

Crisis por supresion de alcohol

Crisis inducidas por drogas u otros quimicos
Crisis postraumaticas inmediatas y precoces
Crisis Unicas o grupo aislado de crisis

Crisis que se repiten muy poco (oligo-epilepsia)

TABLA Il (Anexo 4)

Ejemplos de Clasificacion de Enfermedades asociadas frecuentemente

con Crisis y Sindromes Epilépticos

Grupo de Enfermedades

Enfermedad Especifica

Epilepsias Mioclénicas
Progresivas

— Lipofuscinosis ceroidea

— Sialidosis

— Enfermedad de Lafora.

— Enfermedad de Unverricht-Lundborg

— Distrofia neuroaxonal

— Epilepsia Miocloénica con fibras rojo rotas (MERRF)
— Atrofia dento-rubro-palido-luysiana

— Otras

Afecciones Neurocutaneas

— Complejo de esclerosis tuberosa
— Neurofibromatosis

— Hipomelanosis de Ito

— Sindrome de nevus epidermal

— Sindrome de Sturger-Weber

Malformaciones por
Desarrollo Cortical Anormal

— Lisencefalia de secuencia aislada

— Sindrome de Miller-Dieker

— Lisencefalia ligada al X

— Bandas subcorticales heterotépicas (Doble corteza)
— Heterotopia nodular periventricular
— Heterotopia focal

— Hemimegaloencefalia

— Sindrome perisilviano bilateral

— Polimicrogiria unilateral

— Esquizencefalias

— Displasia cortical focal o multifocal
— Microdisgenesia
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TABLA Il (Continuacién)

Grupo de Enfermedades

Enfermedad Especifica

Otras Malformaciones

Sindrome de Aicardi

Cerebrales — Sindrome de PEHO.
— Sindrome acrocalloso.
— Otros.
Tumores — DNET (tumor neuroepitelial disembrioplastico).

Gangliocitoma.

Ganglioglioma.

Angioma cavernoso.

Astrocitomas.

Hamartomas hipotalamicos (con crisis gelasticas).
Otros.

Anormalidades -
CromosoOmicas —

Monosomia parcial 4P o Sindrome Wolf-Hirschhorn.
Trisomia 12p.

Sindrome de inversion duplicacion 15.

Cromosoma anillo 20.

Enfermedades mendelianas
con mecanismos patogénicos —
complejos -

Sindrome de X fragil.
Sindrome de Angelman.
Sindrome de Rett.
Otros.

Errores Innatos del -
Metabolismo -

Hiperglicinemia no cetodsica

Acidemia D-Glicérica

Acidemia propiodnica

Deficiencia sulfito-oxidasa

Deficiencia fructosa 1-6 difosfatasa

Otras acidurias organicas

Dependencia de Piridoxina

Aminoéacidopatias (enfermedad de jarabe de arce, fenilcetonuria, otras)
Trastorno del ciclo de la Urea

Trastornos del metabolismo de los carbohidratos

Trastornos del metabolismo de Biotina

Trastorno del metabolismo del acido folico y de la B12

Deficiencia de la proteina transporte de Glucosa

Enfermedad de Menkes

Trastorno del deposito de Glicégeno

Enfermedad de Krabbe

Deficiencia de Fumarasa

Trastornos peroxisomales

Sindrome de Sanfilippo

Enfermedades mitocondriales (deficiencia de deshidrogenasa pirdvica, Trastor-
no de la cadena respiratoria, MELAS: encefalopatia mitocondrial, acidosis lacti-
ca y sintomas similares a pequefios infartos)

Encefalopatias no progresivas—
causadas por infecciones -
cerebrales -
o lesiones andxicas -
isquémicas,

pre o perinatales

Porencefalia

Leucomalacia periventricular

Microcefalia

Calcificaciones cerebrales y otras lesiones por toxoplasmosis, ACV, HIV

Vol. 45(Sup. 1): 9 - 42, 2004



40

Simposio de Epilepsia

TABLA Il (Continuacién)

Grupo de Enfermedades

Enfermedad Especifica

Infecciones post-natales — Cisticercosis

— Encefalitis por Herpes

— Meningitis Bacteriana
— Otras

Otros factores post-natales — Traumatismo Craneoencefalico

— Apoplejia

— Abuso de drogas y alcohol

— Otras

Miscelaneas — Enfermedad Celiaca (epilepsia con calcificacion occipital y enfermedad celiaca)
— Sindrome epiléptico Northern

— Sindrome Coffin-Lowry
— Enfermedad de Alzheimer

— Enfermedad de Huntington

— Enfermedad de Alpers

Genética de la Epilepsia

Claudia Arberas

Hospital de Nifios R. Gutiérrez,
Buenos Aires.
nruggieri@arnet.com.ar

Desde la antigiedad el hombre ha sospe-
chado que la epilepsia presentaba una base ge-
nética. En los ultimos 10-15 afios han progresa-
do nuestros conocimientos respecto a ello.

La mejor definicion de sindromes epilépti-
cos, su mas precisa clasificacion, el reconocimien-
to de las bases bioldgicas subyacentes, a si como
el progreso en la biologia molecular ha contribui-
do enormemente en el esclarecimiento de las ba-
ses etiopatogénicas de muchas entidades.

Para comenzar analizaremos los aspectos
vinculados con la epilepsia y los desérdenes ci-
togenéticos mas frecuentemente relacionados
con la epilepsia (Sindrome de Angelman, Sin-
drome de Anillo del cromosoma 20, Sindrome
de Wolf, etc.).

Se analizardn los defectos en los canales
tanto sensibles a voltaje como a aquellos media-
dos por neurotransmisores y su relacion con pa-
tologia epiléptica definida.

Analizaremos los sindromes genéticos con
epilepsia asociada y la relacion con el defecto
molecular subyacente.

Se analizaran las patologias de la forma-
cion cortical cerebral (Sindrome de doble corte-
za, lisencefalias, Heterotopias en banda, etc.).

Comentaremos datos epidemiolégicos que
contribuyen al hallazgo de nuevos genes y su re-
lacion con el asesoramiento genético. Se discu-
tiran los factores relacionados con los antiepi-
Iépticos y las malformaciones congénitas.

Aporte de las Neuroimagenes
en la Evaluacion de la Epilepsia

Eduardo Mora La Cruz

Postgrado de Radiologia LUZ.
Maracaibo-Estado Zulia
emoralacruz@hotmail.com

Multiples anormalidades pueden causar
epilepsia: Lesiones neoplasicas, desérdenes de la
migracion neuroblastica, malformaciones vascu-
lares, esclerosis mesial del I6bulo temporal, que
pueden ser determinadas por las diferentes téc-
nicas de neuroiméagenes.
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El rol mas importante de las neuroimage-
nes en epilepsia es identificar y localizar el sus-
trato neuropatologico, lo cual determinara la te-
rapéutica respectiva. Cuando se evaltan candi-
datos potencialmente quirdrgicos, los objetivos
serian los siguientes: 1.-Lateralizacion de la le-
sion. 2.-ldentificacién de lesiones focales que
podrian ser resecadas. 3.-Establecer la relacion
entre el foco convulsivo y area cerebral elocuen-
te, este ultimo dependiendo del Test de Wada.

Se pueden utilizar diferentes técnicas de
neuroimagenes: TC, IRM, Espectroscopia con
RM, Relaxometria T2, Tomografia por emision
fotonica simple (SPECT), Tomografia por emi-
sion de positrones (PET) y el Test de Wada.

En la evaluacién de epilepsia lobar intrata-
ble, la IRM estructural tiene sensitividad del 85-
98% en la detencién de anormalidades del hipo-
campo, requiriendo de imagenes de alta resolu-
cion, con secuencias especificas y determinan-
tes para los hipocampos. Protocolo de la RM es-
tructural, deberia incluir cortes oblicuos coro-
nales, perpendiculares a los hipocampos con se-
cuencias de FLAIR y espesor del corte de 3 mm.
Pacientes con esclerosis mesial del 16bulo tem-
poral, pueden mostrar disminucion del volumen
hipocampal, e incremento de la sefial de intensi-
dad en las secuencias de T2 y FLAIR, pérdida de
estructuras internas, ondulaciones en el pes,
disminucidn del volumen de la sustancia blanca
colateral, disminucién del volumen del l6bulo
temporal con dilatacion del espacio subaracnoi-
deo, disminucion del tamafio del férnix y de
cuerpo mamilar ipsilateral.

Espectroscopia con RM podria lateralizar
la anormalidad de un lébulo temporal en mas
del 90%. La espectrocopia en el I6bulo temporal
con esclerosis mesial, muestra reduccion del
NAA. El SPECT, tiene una sensibilidad cerca del
90%, si el radiotrazador es inyectado intraictal o
perictalmente.

PET con FDG, administrado interictalmen-
te, tiene una sensibilidad del 84%. Se reportan
casos de displasia cortical y microdisgenesia,
que aparecen como falso negativos en RM,
mientras que el PET, las puede detectar.

Cuando se analizan las diferentes técnicas
de iméagenes, el correcto diagnéstico es del
97%. Los estudios de PET y SPECT, pueden de-
mostrar durante el procedimiento interictal,

area de hipocaptacion, y hipercaptacion durante
la fase ictal.

La sensibilidad de cada método de iméage-
nes en localizar el foco epileptogénico en los ca-
sos de epilepsia neocortical es variable, de
acuerdo al sustrato patologico y su localizacion,
estudios de PET y SPECT, podran ser utilizadas
como herramientas complementarias a la RM,
especialmente en los casos de localizacion no
concluyente con video electroencefalografico e
imagenes de RM. La combinacion de los diferen-
tes hallazgos en las técnicas diagnosticas de
imagenes y su relacion contribuyen a una locali-
zacion mas determinante en casos de epilepsia
neocortical con un amplio rango de sustratos
patoldgicos.

La revision de la literatura, sefiala la alta
sensibilidad del SPECT interictal (90%), para las
epilepsias del I6bulo temporal y 81% en las epi-
lepsias extraemporales. Entre las técnicas inte-
rictales, el PET muestra alta sensibilidad en pa-
cientes con epilepsia del 16bulo temporal, 84%
versus 66% para interictal SPECT y 55% para RM
cualitativa. EI SPECT tiene alta sensibilidad en
pacientes con epilepsia extratemporal, 60% ver-
sus 43% para RM y 33% para PET.
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De esta manera de acuerdo a las manifes-
taciones clinicas se podra plantear un plan de
estudios, diagnosticos diferenciales y un aborda-
je terapéutico racional pudiendo incluso dife-
renciarse las formas idiopaticas, criptogénicas y
sintomaticas.
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Postgrado de Neurologia Pediatrica de L.U.Z.

Objetivos del Programa

Los estudiantes que ingresen al programa
seran sometidos a experiencias de aprendizaje
en lo personal, en lo técnico profesional y en lo
cientifico que les permitan adquirir los conoci-
mientos adecuados para un ejercicio profesional
y/0 de investigacién de excelente calidad.

— Preparar profesionales capaces de respon-
der con eficiencia a las necesidades de sa-
lud del pais dentro del campo neurolégico,
desde el nacimiento hasta los 18 afios de
edad, con la mision esencial de preservar y
estimular el desarrollo de las aptitudes de
un ser humano productivo en funcién indi-
vidual y social .

— Formar especialistas integrales, con cono-
cimientos y destrezas para enfrentar las
patologias mas frecuentes en nuestro me-
dio en las etapas de recién nacido, lactan-
te, prescolar, escolar y adolescencia.

— Formar profesionales actitudinalmente ap-
tos para funcionar dentro de equipos inter-
disciplinarios, programas clinicos y de
rehabilitacién asi como en campafias de
Salud Publica.

— Desarrollar las capacidades docentes y de
investigacion de sus egresados.

— Incentivar en el participante la actitud de
agente multiplicador para que su presen-
cia se desarrolle a nivel nacional dando
respuesta a las necesidades de salud en el
campo de la neurologia pediatrica.

Dirigido a: Médicos Pediatras
Titulo que se otorga: Especialista en Neu-
rologia Pediatrica.

Estructura Curricular de la
Especialidad

1. Eje de formacidn basica

— Neuroanatomia

— Neuropatologia

— Neuroquimica

— Neurogenética |

— Inmunologia

— Psicologia Evolutiva y Pediatria del Desa-
rrollo

2. Eje de formacion especifica

— Neurocirugia

— Electrofisiologia |

— Electrofisiologia Il

— Neuroimagenologia |
— Neuroimagenologia Il
— Neurogenética Il

— Neurologia Especial

3. Eje de aplicacion

a) La practica profesional se identifica en
el plan de estudio como la asignatura Clinica
Neurolégica I, I, Il y se desarrolla durante los
tres afios del Postgrado con niveles de compleji-
dad creciente, con evaluacion continua, formati-
va y sumativa y es la que tiene el mayor peso
académico en la evaluacion.

b) Actividades de investigacion:

— Seminario |
— Seminario Il
— Trabajo de Grado
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Postgrado de Neurologia Pediatrica de L.U.Z.

Perfil del Egresado

El egresado de nuestro programa de espe-

cializacién adquiere conocimientos y destrezas
clinicas que le permiten:

Diferenciar e integrar los aspectos biolégi-
cos, psicoldgicos y sociales del ser humano
en lo que respecta al area neuroldgica.
Instrumentar medidas preventivas y de es-
timulacion en las diferentes areas del desa-
rrollo.

Ejecutar satisfactoriamente la exploracion
fisica neuroldgica en pacientes dentro de
las edades contempladas, como destreza
necesaria para el diagnostico correcto
Establecer con propiedad el diagndstico e
instrumentar el tratamiento de los trastor-
nos neuroldgicos con mayor incidencia y
significacion clinica, por lo menos en el
80% de los casos.

Analizar e interpretar estudios electroen-
cefalogréaficos, de neuroimagen, y neuropa-
tologicos, tanto macroscépicos como mi-
croscopicos.

Participar adecuadamente dentro de equi-
pos interdisciplinarios, considerando el valor
y la importancia de las otras profesiones.
Participar en las estrategias de ensefianza-a-
prendizaje del postgrado, realizando accio-
nes docentes con los residentes de nivel aca-
démico inferior y estudiantes de pregrado.
Participar activa e intensamente en los
programas de investigacion del servicio ini-
cialmente, y posteriormente en sus centros
de trabajo.
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