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XIV'CONGRESO DE LA SOCIEDAD DE PSIQUIATRIA Y NELJ ROLOGIA DE LA
INFANCIA Y ADOLESCENCIA

INTRODUCCION: DISCURSO INAUGURAL DEL Dr. TOMAS MESA LATORRE

La Sociedad de Psiquiatra y Neurclooia de fa
Infancia y Adolescencia, que desde hace 24 afos
“anfupa profesionales dedicados a mantener un
adecuads nivel académico en lo que se refiere
a8l psiconeurcdesarrollo del nifio v adolescenis,
“ha querido en =sta ocasidn scercarss a las
Adpicos del Recién nacido v &l folo.

Hace 10 afics, esta academia, en su IV
Congreso, a cargo del Dr. favier Cox, Irats el
lema “Trastornos del periode perinatal:
Implicancias neuroldgicas v psicasaciales”, Con
los avances médicos de los dlimaos afios,
especielmentic en lo gue respecta a la
. pEccupacicn de la Unidad Matermo Fetal, al
. augs de los centros perinatolégicos, los

NAGIMicnios de nifios ch prabeta v la crescicn y
4 {J'l‘ul_iieranidn de las unidades de cuidados
intensivos neonatales, nos han invelucrado

|3 fueriemente en el cuidado neurolégico y

psiguidtrico en el felo, recién nacido ya ses
glavements enfermo o promalurs v suambiante,
| detwendo re-sotualizar los conocimientos y lemas
S eoma nuestra padicipacion oh decisiones aticas.

\ Espor sslo que en esta ocasion. hemos fuarido
\guE en estos 3 dias conversemos, disculamos,
| plopongamos, v escuchsmos sobre topicos

‘paicalagices, psiquiatricos, neurcldgicos y
AT p.-.a . - xF -

W heurcquirargicos del felo v recién nacido,

e

Hemos invilado a patticipar 8 deslacados
colegas nacionales y especislments a
extranjeros como son el Dr. Jean Marie
Saudubray, auteridad mundizl en enfarmedadeas
matabdlicas del recién nacido, v al Dr. Marshal
Klzus, también mundialmente conocido en ko que
respecla gl frea psicolagica y de comportamiento
parinatal.

Mo podemos evitar v es un deber, conversar
sobra los problemas éticos del fsto y AN, como
también dialogar sobre |2 expariencia en nuestro
medio en el seguimiento de los AN de muy bajo
peso al nacer respecto a =sto, tendramos 2
mesas redondas of dltime dia

Salo cabe agradscer vuestra presencia,
especialmenta da bos conferencistas exdranjeros
y nacionales, delos expositores de tamas libres,
de los patrocinaderes v auspiciadores ¥
deseares que esta reunicn académica sea de
enriquecimiento ¥ provecho para el cuidado
gsimerada del ser humano ya sea en su siaps
nira o exlra uierina. Sabsmos que la declaracicn
de fos darechos deal nifio establece que cads
recién nacide s el ser mds parfecto e indelenso
da toda fa creacion v que cada RN tiens su propia
ndividuzlidad al igual que las estrallas de nuestro
LnivEers.




RESUMENES

.- EVALUAGION DEL SEGUIMIENTD DE
PAEMATUROS DE MUY BAJO PESO NACI-
D0s DESDE EMERO A DICIEMB RE DE 1995.
Dra. Herndndez Chavez, Marta; Or. Finta Laso,
Fernando; Coria Carolins. Servicio de Netro-
psiquiatria Infantil, Hospital Clinice San Borfa
Arrizran.

Con la implemantacion de avanzadas lécnicas
an Unidad de cuidados intensivos necnatalas,
55 eslima que aproximaedamente un 85% de los
racién nacidos de muy bajo peso al nacer (menor
o igual de 1500 g o 32 semanas) sobreviven,
pero aproximadamenta entre &l 5-15% prasentan
secuslas motoras mayoras agrupsdas bajo el
término de parélisis cersbral y 2 25-30%
prasenta trastomos del dezarrollo manifestado
preferantements como falla escolar.,

Durante ¢l afio 1995 egrasarcn de neonalologia
53 nifos con antecedentes da prematurez
axtrema de los cuales 40 continuarch controles
regulares en policlinico neurologia neanatal.
Las edades gaestacionsles fluctuaban enira 2B Y
19 semanas con un 50% da la musstra sobre
las 31 semanas y peso mayofr e 1250 g al nacar.
Las lssiones neurcpatoligicas de mayor
frocuencia fueron en 2l 40% hemorragia
intracraneana de las cuales el 109 fue grado Hi-
I y requirieron tratamiento quirirgico seduidas
an al 11% da leucomalasia perivantricular y en
un porcentaje menor secuslas da meningitis
neonatal.

|as edades de seguimianto fiuctuaban desda los
B & 20 meses de edad cronaldgica defsclandose
retraso del dasamolio psicomotar sn 35% de la
muestra consistente prefergntemente en
irastomos molores espasticos fipo diparesia Wi
cuadriparesia espdstica, [0s gue S preseniaren
an pacientes con lesiones cersbreles delectablas
a ultrasonografia de créneo (leucomalasia
perventricular, hemormregia intracranesanal,

Sg presenta el sequimienio de premaluras de
muy bajo peso para detectar precozments
anomalias motoras cuyo diagnastico precoz
permite una rehabiltacion adecuada multidis-

ciplinaria lendiente a majorar |2 calidad de vida
da pacientes con déficit naurclogicos.

s . ESTUDIO DE RECIEN NACIDO DE
TEAMING COMN CONVULSIONES NEONA-
TALES

Herndndez Chavez, Marta; Pinto Laso, Fer-
nando: Solari Bardi, Francesca; Culcay
Avendsio, Catalina. Sarvicio de Neuropsiguari
Infantil, Hospital Clinico San Borja Amarsin. Lplo.
de Pediatria y Cirugia Infaniil, Faculfad de
Medicina Cenfro, Universidad de Chila.

Las convulsiones neonatales son s
manifeslacién mas clara de un desorden
naurclégico cercbral subyacenta, eslos asian
asociados con slta monalidad y una signdicativa
incidencia da retraso del desarmrello psicomotor.
La fracuencia exacla es desconecida, ya que las
manifestaciones clinicas son suliles y frecuan-
tamente escapan a la delaccion clinica. El gran
avance an lécnicas neurodiagndsticas (EEG ¥
Maurcimagsnes) han ayudado ha dafinir causas,
predecir ka evolucion & influir en e desarrollo de
estas

Desde Enero da 1995 a Julio de 1936 se
pesquisan 22 casos ds ANT con comvulsiones
necnalales a los que ss solicito astudio
metabdlico bisica, EEG y Neuroimégenss (Eco
yio TAG). E! disgndstica fue fu ndamanlalmenie
la identificacién de movimienios anormalos
abruptes y repelitivos. Describiendoss princi-
palmente convulsionas clénicas focales (40%)
sequidas de convulsicnes tonicas genaralizadas
{30%) y sutilas.

El EEG realizado, dentro de las prameras horas
a dias, post convulsidn, fue informado anun 5%
da los casos como lesiones focalas gue sugiersn
afterzciin estrociural; seguido de modelo Dela
altarmante an un 20% y, normal en el rasto. Ei
astudio de neuroimagenes s= realiza en ol 100%
de kos casos con acografia cerebral y 75% con
TAC: en el 75% de los casos se enconird
alteracion estruciural que cormaspondia o
Infartos cerebrales 9 casos, Hipoperiusian 3
casos, adema 2 casos, Hemorragia intraven-




triculetr 1 caso; hidrocefalia 1 caso, rombosis 1
caso, La eticlogia de les convulsiones fua:
Encefalopatia hpaxico isqudmica (EHI) 36,3%,
causs vascular 18,1%, meningitis 9% ¥ olras
27 6%, Este estudio muasira gue |la causa mas
frecuenta es la EHI v la gran incidencia de
alleraciones estructurales en los ninos
andlizados; lo gue hace necesario una
evaluacién de neurcimégenes y EEG, para
biscar la causa, predecir la evolucidn v el
prondstico, en recién nacklos de termino con
COmvUlSiones.

A EVALUACION DEL LEMGUAJSE EM HECIEN
NACIDCS BAJO 1500 GRS FRIMER RE-
PORTE

Flob-hosBiax M., Marcelo. Hespital G- Satero
gl Hin Linidad de Meurologia Infanki,

‘Como perie de un esludio de seguimiento
Meurolagico que se efectia en la region
‘Metropolilana, s ocluyd la evaluacidn del
(esarmllo del Lenguaje & través del uso.da la
*Eanals de Hites Termpranos del Lenduaje, version
SHIELM., Coplan), escela de smplis aplicacion
C el exlranjaro iy cuyas caractor [slicas, dentro
i B curles deslacan el rango de edad para
csepifilizada (0oa 3 anos), sl-breve fiempo de
ajpilicacion (5 & 10 minutos), asl comd sU sencila

forme de aplicacion, la constiluyen sn una
Memamisnta Ol v adecuada para serusads en
N seguimianio ds eslas caracloristicas,
-'t':i;[ng.ir_iumv\in acemas, sueveniual uso en afras

Cmas numerosas poblaciones-en futuras
ku.t.,._gar;lul =

.,-.- fu aspecin destacabla de esla Escala en gue
Evahiando ol lenguaje de estos nifos, lo desgloss
B dres grandas dreas: Audilive axprasivo,
.i'uxﬁlwu Heceptivo, Visual y un puntzje Slobsal,
Slimetoria de las tres dreas mencienadas; de
it ina e eslas areas,; asi como del lolal, se
e chienar de las Tablas de Pemcentiles la
icion relativa del individuo Tespecto de las
TGS ya astablecidas, lo gue permite
BRCiSr & agueiins ninos normales de aquelios
gno o serian avaniualmeanle,

'ffapln:in::nn en ssla muesia constituya un
grcn foviedoso, ya oue &5 infrecusnts gue
5irn medio 52 evallo esta Funcidn Corical

Suparior, sobre fodo sn edades fan precoces,
siendo tambign poco comun que los diferentes
Equipos de Cuidedos Padialricos usen insiru-
mentes estruclurados para controfar el desarmaolio
de sus pacientes.,

Esta no consideracidn del estado del Lenguajs
para controlar el desamollo da los nifios an
resgos, especiaiments aguellos que ceen en-al
rango de prematuros a2 la luz da recisntes
esludios efectuados en-diferenies grupos de
trabajo, parece constituir una impartante pérdide
de oportunidad para dsleclar lempranarmenta
unavariedad de déficits que pusden llegar a ser
determinantes para & fuluro de los nifos qus
partenecen a dichos grupos de nesgo,

Dlas primeras revisiones de los resuliados de
esfa eveluacion, pereciera gue un porcenisje
cercand al 30% de los nifos Tallarfan kB escala
an una prmera aplicacitn y la principal sospecha
en el primer semestre de vida seria 18 posible
presencia da une hiposacusia.

4.- EVALUACION DEL EFECTO NEUROPRO-
TECTOR DE LA KETAMINA EN LA ENCGE-
FALOPATIA HIPOXICA-ISQUEMICA NECMNA-
TAL,

Ora. Ledn D.; Dra. Tore E; Dra: Pefia-|, Neo-
nalologla, Hospital Las Higueras, Talca-huano.

La Encefalypratiz Hipdxica-lzgquémica (EHI) es
unc da los problemas neuroldgicos mds
imporianies del perieds neonstal,

La Keiamina (KT} 25 un anestesico disociaiivo
gue aclis como bloqusador no competitivo. &
nivel del sitio fenciclidine del canal ignico
agociads al receptor M-metil-D-aspariato
(MWMDA). Su efeclo neurcpratector -ha sido
informado en diversos modelos expenmeniaies
in wilro como i vivo en animales. Con estos
antecedentes posiulamos que |2 kelamina podrie
mejarar el pronostico nauroldgico da los AN con
EHI, iniciando un-estudio & partir de enerc de
1985

Matenal y Matodo: Se comparan dos grupos de
RN = 36 sem. EG. con FRN > 2.500 grs., con
asintiz neonalal severa o moderada mas SFA
fque necesitaron maniohras de resucilacion y gus




presemfaron EHL grade Il v Il de Samst. Se
axcluyeron AM con palologla asociada. El grupo
tratado con KTM en infusion comtinua 0,5 mgf
kg por 6 horas, fue comparado con el grupao
histarico de EHI 1954 de nugstro Sanvicio. Sa
hicieron controles bioquimicos, EEG, ECOy TAGC
carebral.

Resultados: Grups Histdrico (M2 9) moralidad
22,2%, secusla nsuroldgica 66,6%, convulsionas
en ka fase aguda BB, B3,

Grupo tratadao (M¥ 16): mordaldad 0%, sscusla
neuroldégica 1B, 75%, comwulsiones en la fase
aguda 43,75%. Mo hubo complicecionas con &l
uza da la KTM. El andlizis estadistico dio un valor
p= 0,001,

Conclusiones: Os acusrdo a3 estos primeras
resultados, la KTM mejora el prondstios a .corto
plazo, sin embargo, serd necesario amplar el
numers de casos fratados y realizar un
seguimients de 10 afos para confirmar
plenamenis estos hallazgos,

5.-3EGUIMIENTO DE FREMATUROS DE MUY
BAJO PESC DE NACIMIENTO. EVOLUCICN
DEL DESARROLLZ PSICOMOTOR ¥ DEL
EXAMEN NEUROQLOGICO,

Moore V., Rosara; Finillla E., Angglica; Mesa
L., Tomas; Margant 5., Cynthiz; Fabres B, Jorge.
Depta. de Pedialrfa, Ponlificla Universidad
Calolica de Chile.

Intreduccion: Debido &l sumenio de la sobravida
de BM < 1500 gr. (BHMBP), existen programas
de seguimianio mulli-disciplinaric. S presentan
s resultados del desarrollo psicomotor (DEMM)
¥ examen neurcldgico en un grups de estos
prematuros egresados de la Unidad o de
Meonatologia del Hospital Glinico UC,

Meterial v metodo: Se obluwvieron datos de las
fichas neonatal v de seguimienlo de los
prematurns nacidos enire el 171788 v 31/1/56. Se
ragistraron evenlos do riesgo parinalal v datos
del seguimienio; antropometria (NCHS],
evaluzcion del DEM con Grilfiths (T3}, examen
nouroldgico (EM), examen oftalmologico y
screening auditive (potenciales evacados de
tronco). La informacidn se describe por
semestres y luego anual, ulilizando edad

corregida hasla los 24 meses de edad.

Resultados: Se avaluaron 81 nifics, 60,5%
Mujeres, con seguimients promedio da 17,3
masas (3-17); PN promadic de 1097 26 ar
(38,3% < 1000 gr); EG promedio de 28,9 sam
{46,9% < 28 sem); Apgar 1" promedio de 55
(32,1% < 4}, Apgar 5 promedio de 7.6 [7,3% <
4). T1,6% reguireron VM (x: 16,4 diag), Las
complicaciones fueron: SDRE (65, 4%), BAM
(38,3%); Rslinopatia (37,1%); HIC {13,6%);
Comvulsiones (12,3%) v Moningitis (2.5%).

El primer semestre: EM alterado 59 5% [22/37),
17 da s=os con piremidalisme; TG alterado
58.5% (221537, 17 de psos con refraso Molor
grueso. Indicsciones: 37 8% Kinesiterapia
Motora (KTM).

El segundo semestre: EM alterado 40% (16/40),
TG alterads 42, 6% (19/47), 17 con ralrazo molor
¥ 2 can refreso global, Indicaciones: 35 4% DT
v 4, 2% instilucionas aspacialas.

El segundo afo: EN alterado 41,1% (14/34); TG
alerado 38, 2% (13734}, 11.8% lenguaje, 8.8%
matricidad fina, 8,8% relraso global v 2,9%
ratrass molor grueso. Indicaciones: 11,4%
Fonoawdiclégico, 5,7% de [nstilucidin especial,
5, 7% Jardin Infantil v sako 2,9% KTM.

Las secuelas son: Pardlisis Carabral 12,37,
Epilepsia 7,4%, 1 caso Amaurcsis v 5 Hipoacusia
MNeurosensarial.

Conclusiones: Este estudio confirma |a presencia
de un 38% de alteracionas del DEM v 41% deal
examen neurcldgice asi como un 12,3% de
Paralisiz Cersbral en nifios de MBPHM 2 los 2
anes devida. Es imprescindible que las unidadas
que manegjen stz tipe de nifios tangan un
programa de seguirmiendo mullidiscipfinans que
permita un diagnéstico oporfuno y &l manejo
adecUado de los problemas, para mejorar la
calidad de vida de eslos nifios.

6.- HIPOTONIA SEVERA Y CRISIS EMN
NEQOMNATO FORTADCR DE DEFICIT UNICO DE
EMZIMA BIFUMCIOMAL PEROXISOMAL:

* Erazo, Ricardo; Darras, Enrigue; Osorio,
Waldo: Harum, Abdhalz: * Banfos, Manue!



*Senvicio Neurologia v Psiguiatriz-Unidad de
Laclantes, Hospilal Luis Calvo Mackenna,
.;E “fnto. Génelica Hospital UG,

W Las enlermedades peroxisomales producan
trastomos del metabolisme de los cidos grasos
de cadsna muy largs, ¥ se ckpresan fre-
cuantemente por-dismodias faciales, enca-
. lalopatia, hepatopatia v alteraciones renales, El
,'r 5, Zallweger as causedo por déficit genoralizado
£ de cnzimas peroxisormales, pero existen ofros
guadros, varios de ellos identificados en Ios
2 ultimos ahos, gue corresponden a8 defectos
I enzimaticos aislados entre los cualss esta el

# - déficit de enzima bifuncional,

A confinuacion describimas un caso recien-
temenla esludiado y disgnosticads en ol Hospital
Lus Calvio Mackentia.

-

e

=
R ]

Hecign nacida de término, producto de 1
Bmbararo lisioldgico, hijg de padres consan-
quinens, que presenta hipolonia severa,
macrocolaliz y crisis toniclonicas que cedon con
dretamianto anticonvulsivanie biasociada,
B Eeludio muosira aminoacidos, Ac. lactico,
M =monic, CK, glicemia v electrolitos normales.
i TCHCH (-). Ax de torax {parrilia costal) y rodillas
S notmales. EEG a los 4 dias: estallido-suprosion,
R & Ins 2l diss signos lentos y agedos difusos, v &
I Hosd meses: hipodensidades bifrontales. Estudio
i funcion hepatica y renal normal. Eco abdominal
Sk nonmed. Se planoa enflermedad peroxisomal, que
’551.‘- confirme ai detectar elevacion de &cidos
grasns det cadena muy larga C25 y C26 en
E-Enqre y fibroblestfe de biopsia de piol. ANM
weiebral muestra hipomiclinizacidn e hipoplasia
'EI-EI._I:UE!FID calloso. Test de ACTI normal.
Einalmenie se detecid el déficil de enzima
J:ufumzmnaf dafecto corroborade por la
eletminacion del gen productor de eslz anzima.
|:-a=:-|:|E:'|IE- se frala con suslemento de acidos
05 de cadena mediana (docosahexandicoy
inoisico] sin cbsenvarse mejoria, Fallece alos 9

,r .-‘rFtP.ETGFlrJ_n_. ESPECIFICOS DELAPREN-
w,r JE'EN ADOLESCENTES. CARACTERIS-
NIGAS PEICOSOCIALES. FACTORES DE
H .E'EE{J YBE FAOTECCION. PROPOSI-
CIENESIE INTERVER G

[y
A5

Donoso, Tanfa; Sepuiveds, Gabriels. Psico-
logas. Universidad de Chile, Fecultad de Os.
Soci@les, Ueparamento de Fsicologis,

Los frestomos especificos del aprandizeje enia
adolescancia lisnen un extraordinario impacto en
la estructuracion de la parsonalidad y ajuste
psicosocial, fenomeno insuficientemants
conocido ¥ abordade an las insfifuciones de
socializacion,

Las caractensticas psicosociales asooladas s los
iraslornos: especificos del aprendizaje sn
adolezcenies muestran qus el fraceso social es
mds inhabiltante que el fracasoe escolar an su
desarrolky psicoldgico v ajusle social,

Un estudio realizade en Sanliago )1922) dascribe
las caractorlslicas del desamollo psicosocial da
un grupo de 43 adolescentes antra 13 v 18 anos
diagnosticados con un frastomo especifico del
aprendizaje. Se obsenid una alle proporcion de
jovenes con un fuede compromiso en el draa
escalar (baja auloimégen como sstudisnte,
retaciones insatislaciorias con los compafieros,
probiemas de rendimiento v condueta): en el drea
social (bajo nivel de integracion social v mayor
frecuancia de conducias desajustadas so-
cieimente); y-en el drea personal una mayor
frecuencia - de traslornos socioemocionales,
vision ds mundo negativa y un nivel de desamclio
mizral mas bajo.

e sistematizan los laclores de riesgo y de
proleccidn obsarvados, v s2 propone un modalo
de intervenciin que favorezea una estruciurscian
de personalidad integreds a través de 3 lineas
principales; desamollo de factores da prolsceion
social a nivel escolar y social; estimulacion de
lunciones cognitivas v inglisticas deficilanas;
trabajo psicolerapéutico con los adolescenies y
sus familias {estimulacion de la autcestims,
autonomla, habilidades de comunicacion y
habifidades socialas),

- INTEHACCIONES PRECOCES En MINOS
EOMETIDD‘.-.—- A GIBUGH, FETAL
Larmaguibel Quirez, Marcela; Mufioz Sslszar,
Harndn: Univsrsidad de Chile. Facultad de
Medicing, Campus Sur, Deparlamenio de
Fsigwialnia y Seled Mental Santiago.




El objetivo de este trabajo es describir las
reecciones psicoldgicas vy las interacciones
precoces surgidas con posterioridad al
diagnostico de una malformacion congénita,
susceplible de medificar a travas de fetascopia
operatona;

Matodo: Se asistieron desde al momenls en gua
zo realizd el diagndstico a 3 nifos ¥ sus padres
que fuaron sometidos a faloscopia oparatoria.
Se realizaron sesiones semiestructuradas, de 1
hora aproximada de durecion, semanal o
quincenaimeanta.

Hesullados: Se cbserva gue los padres pasan
por una serie de fases qua los van confrontando
con nuevos desafios v cometidos psicosociales
que doben superar, valigndose de sus propias
recursos internos vy axlamos. Eslas demandas
pueden desencadenar CoNSECUSnCIEs Sanas o
malsanas. Se distinguen principaiments dos
feses criticas con allo grado de esirds para ka
pareja parental y el equips médice.-Se chaerva
la dificultad de esles madres de desprendarsa
dal bebé ideal que esperaban v de deposiar su
afecio en el nuevo beba con una anormalidad.
Se identifican como factares proifsctores
relevanties la red de apoyo de la pareja parental,
su propia histora vital y 1a cepacidad de exprasar
y sar consclenles de bo gue sienten. Tambidn se
comenta el impacto de fas actifudes del personal
y da las praclicas hospitalarias sobre los
sentimientas de los padras,

Conclusidn: El somster a un fato & cirugiz fatal
significa expernmentar ansiadades espacificas
qua somelen a un estrés exceshivo que pueds
atentar contra el bienestar psicoldgico de la
pareja parental v, de modo principal, conira &l
establecimiento de la relacion madra-hipe.

9.-COMO PERCIBE EL USUARIT LA CALIDAD
DE ATENCICON MEDICA EN UM POLICLIMICO
DE NEURCQPSIQUIATRIA INFAMTIL DEL
SERVICIC DE SALUD.

Banavent, Jose Marlz; Lopesr 5affie, Izabeal:
Avaria, Maria de los Angeles. Servicio da
Neurcpsiguialria Infanill, Hospital Clinico: 5an
Hona Armiaran.

Objetivo: Eveluar la percepsion que liensn

nugslros usuanos da la calidad de (8 prestacidn
ctorgada v detectar los aspectos médicos o
adminisiralivos gue requisran sar revisados v
mejranos,

Facientes v Método: Desde e 270396 hasta 2l
15/03/54G 58 raaliza una encussta & 100 pacientas
{5,5% del total de atenciones del pericds) que
consultaron en este sarvicio.

Lz encuesia s& adminising une ver inalizada la
alencign, incluyéndose un promedia de 11
pacientes. e mas de tres’dia, porneurdiego. La
encussia evalud dalos dal paciania, loma da
hora, periodo preatencion, lugar fisico, atencian
dal personal, alencién médica, farmacia vy
EXAMEN2S.

Besultados: La primera citaciin demaond 48 dias
an prmadie. Un 22-25% da los pacientes refirid
lentitud de astencidn en ventanillz v dificultadas
gn tramites: previos. Sobre el BO% sefald
deficiencias graves en |25 condiciones tisicas de
la sala de espera, v un 205% an o sala de
consulta. Sobre un 90% refiric adecuada
empatia, accesibilidad v satisfaccion en la
consulia médica. Un 87% planied queas en
cuante a demora y fallz de medicamentos an
farmacia. Los pacientes ocuparon an total 4 hrs;
17 min. dentre del hospital, conun promeadia de
1 hr. 40 min. de espera v 1 hr. 49 min. ccupados
en ramites.

Conclusionas: Este trabajo sefiala que nuestros
usuanos perciben la calidad del aclo médico
coma Uy satisfactono en la gran mayora de
lns cazos. Los graves problemas a resolver ss
refacicnan con la calidad del lugar fisico, s
excesiva espera y la msuficiencia en archivos.
recaudacion v farmacia.

10.- EDUCACION Y FORMACION INTEGHAL!
ESTUDIO DE 3 VARIABLES, ALUTOESTIMA,
FERCEPCION FAMILIAR Y BREMDOIMIEMNTO
ESCGOLAR.

Psic. Marzouka, Nelly; Frof, Medina, Adrdn;
Estadistico Cumsille, Miguel Angel. Maryland
Croflege.

Esle lrabajo se encuadra en el contoxio ascycla
par lo que 12 nocidn de aprendizaje ¥ edicacidn




plantea la tarea de cxpliciar enfoquas y
conceplos propios del ambito pedagdgice v
psienlégico, va gua dstras de cada leoria hay
acercamisntos distintos a la conceptualizacion
‘dalhombre.

Las tres variables en esiudio, edguigren
importancia o trascandencia bajo ka configuracion
o gesialt como organizacionas no sdlo
percepluales sino arrsigadas en el enlema o
ambiente formade baje la interaccidn humana.

El objetivo de esta invesligacion es descrbir y
analizar las relaciones oxislentes enire
autoestima, percepcion familiar v rendimianto
sagolar de una muestra de alumnos de 47, 57y
G* anos basicos perenecienies a estableci-
mientos edicacionales con provecios educalivos
distintos, por una parie los que centran lodo su
guehacer pedagagico en les conlenidas, en lo
dizciplinaro, ¢ decic un curriculum instructivo
4 por otro aquellos que lo hacen basandose en
gl crecimiento v desarrollo integral de los
glemiros, o s2a, un curriculum cantrado en la
[IErsona

Lz auloestima de los alumnos se midic & fravés
del test de Piers-Harmis, la percepcian farmiliar
por medio del test de Apgar familiar, y el
rendimienio escolar a raveés de los promedios
i modas finales,

Los jesultados oblenidos, indican que en el
sadegio centrado en los contenidos, la auioestima

- nose comelacions con &t rendimients escolar,
en cambio, en el colegio centrado on &l alumno,
I.Erﬂl.[[ﬂF'Stlma sifiens una incidancea significativa
::,l:hm &l rendimianle azcolar, Por otre kadd, en
“ambos colegios la percepcion familizr no fiens
'ﬁkltﬁancla on el rendimiento escolar, v por olro
e ambos las variables autcestima v percepcian
'@‘nﬂur seancuenlran asociadas.

EI'EI.ﬂE--:I la aulosstima, los eslablecimientos que
kgp,b_[an Bajoun curriculum cenfrado en los
aalumidos, no logran establecer una relacion de
pﬁﬂad entre éstay el rendimients escolar. EI
-_Tur"rd-:: caso 85 mas alentador, ya que los
ifaras de este quehacer del ser alumng, nos

ala un contacio v una relacion da idenfidacd

; _n__Jg:rs_mmnm.,- La corrofacion entre autoostima

LA L
il Wi

y rendimiento escolar nos safiala un grado de
sutenticidad en el guehacer del alumno; lo gue
deberla ser una mala an toda institucidn

pedagagica,

Las tres variables estudiadas conforman gran
espacio de [a lolalided persona-alumno, =i ls
persona-alumng estd dafinida por su quehacer
aus 58 exfiende como minimo por 12 afos, Jque
pasa conesle alurmno al cabo de estos 12 afios,
donde la percepcidn lamiliar no altera sy
rendimiento escolar? ;nos enfrentamos a una
educacian disociadaora, ya que frente a ambas
modalidades, ésta ne da ninguna sefial de
determinacidn an el rendimiento ascolar, dando
a antender que el alumno es ingredisnte natural
de una desinlagracion social, va que a la luz de
los rasultados en su principal sinloma gus es &l
rendimiento escolar no eparece ninguna
corralacion can la percepcidn familiar?.

11.- ESQUIZCFRENIA DE IMICIO PRECOZ,
RESISTENTE A FABMAGCOTERAPIA ANTI-
FSICOTICA HABITUAL TRATADA CON
RISPERIDQNA. CASO GLINICO,

Dres. Quinteros, Paz; Maturana, Alejandro.

La esquizofrenia de inicio precoz y resistente a
tratamisnlo anlipsicdtico de primera linsa; es une
palofogia grave, poco frocuenle, que conlleva a
un gran cleteriore en los hitos del desarolio dal
nifws y del adolescente y que implica grandss
dificultades v dosalios en términos dal
diagncslico v del tratzmisnto.

Hepordamos el caso clinico de un joven de 15
afaos, con una esquizofronia de inicic precoz {12
afnos), con predominio de sintomatologia
negativa, antecedentes pre-mdarbidos y resisienis
& tratamiento antipsicolico habitual (Haloporidol,
Tioridazing). Se descartd patologia neuralégica,
afectiva, del desarrolio y uso de drogas o
madicamenios,

Se inicid. tralamiento con Rispsridona;
anlipsicatico reciemamente informado como il
en esquizolrenia de adolescentas con el cual ka
evaluacion del cuadro fus favorable.

En tormo al caso clinico, a Iz revisicn bibliogrifica
reslizeda y la escasa frecuencia de esla entided




nosclégica; los aores dessan compariir ]
proyeclo lerapautics disefads,

12.- ESTIMULACICN TEMPRAMNA: EFECTOS
SOBRE EL PROGHRAMA DE DESARADLLGO
COMDUCTUAL

Ferndndez, Vietor; Sanhueza-Tettsumi, Miguel:
Bravo, Hermes; lnzunza, Oscar. Fac. de Medi-
cing, Lniversidad de Chile y Fac de Medicinag
Universidad Calalica,

La influenocia de la eslirmulzcion pracos sobre la
maduracidn neural ha side extensamente
estudiada en los ulimos afos. Su imporancia
terapéulica queda demostracla al revestic los
gleclos negalivos de la desnulricion, sl madio
ambiente empobrecido, la deprivacion
iMelectual, v la carencia de estimulos afeclvos
{enanismo por deprivacicn)

Hais camadas expenmentalss (96 ratias albina
Sprague-Dawley) con sus respeciivos controles
fueron somelidas durante of periodo crilico dal
desarrollo a un programa de:estimulacican
polisensanal larmprano reforzado lactilmants de
acierde con la técnica de Tiffani Fisld

Los resuflados demueslran nolables benehicios
an la expresian fisica v en logs niveles de
axploratividad. Se obsarvd ademas una
dizsminuzidn significativa de la ansiedad-al
anfrentar siluaciones sujetas a lensidn, talos
como ambienles desconocidos ¥ presencia de
pracipicio (Laberinte Elevads en Cruz). La
estimulacion sensorio-molora provoco una
aceleracidn de las conducta bisicas, una rapida
adaptacion & los ambientes novedosos &
increments de s motricidad en Campo Abierte
(Open-Field}. Este dllimo medido en los
giguientes 1&rmincs: Mameare de cruces ¥
actividad hacia el cantro del laberinla.

Los hellazgos parecan ofrecer una allarmaliva
impartante de explorar no solaments an relacian
o bensficios clinicos, sino, adermas sn varios
aspeclos relovantes del proceso de ensefianza-
aprendizaje. Es impartanie enfalizar que un
perinda relativameanta breve de enriquecimianto
ambienlal fug capaz de inducir una marcada
aceleracion del patron de conductas basicas y
actividades reflejas,

13- ACIDURIA GLUTARICA TIPC | (AG-1) LNA
EMFERMEDAD DE PRESENTACION HETERO-
GEMEA [(Casos Video)

Dros. Ferrada, M.J N Chana, P+ Cenvilla, J.+,
W Hospital Roberto ol Alo, +Clindca Alemnana,
Sanmfiaga,

Introduccion: La AG-I es in emror congénito deal
metabolismo, autestmico recesive caracterizade
por sindrome exlrapiramidal con distonias,
corcoatetosis degenerackn estriatal v deficiencia
de la glutarnl Co A dishidrogenasa.

Comunicacion de casos; e presenta una familiz
de 5 hermanos, hijos de padras no
consanguinsos, 3 sfecios de AG-|

Caszo 1; Sexo masculing de 14 afos de edad,
fruto de sequnde. embarazo nemmnal PN 3400
grs, cirounferancia crangana 37,5 om. A los 2
meses operado por coleccion: subdural
complicada con empiema. Betrass global del
dezarrollo psicomotor, Enc el penodo escolar se
delecta trpeza molora gruesa v Tihs, rooiens
manejo diferencial en escusla normal, Al examen
{video} se detecta exaltacidn de los reflejos
oslaotendinens v movimienlos coreo aleldsico
qganarelizados de intensidad leve maoderada,
H.M muestra atrofia fronto lemporal bikidacal v
del putamen. Se infenta mansjo con haclofenn
40°my, por dia sinchra respuesta,

Casao 2: Sexo mascuiing de 11 ahos de edad,
frute de cuarts embarazo nofmal, PM3.500.grs
cinzunferencia cransrna A7 5 om, Desarrollo
paicomoter norrral hasta el ane de edad errgue
inicia cuzdro dizreico, asociado a corvulsiones
Wocompromiso de’ conciancia, e e realza T
cerebral que demuestra coleccion subdurzl que
s derivada, conevolucikdn tempida. Evoluciona
con cusdro coran ateldsico v distanico severo
invalidanie [video) no le permite manienar
bipadastacion, requisra alimaniacion por
gastrostomiz, deterione cognitive, B mussira
importante atrofiz insular y de ndcleos caudado
¥ pulamean:

Caso 3: Sexo lamening de 10 &fos de edad fruta
de quinto embaraza normal. PN, 3520 grs
circunterencia cranagana 37 .cm. Desarrolla
peicamotor dentro de limias normelas. Contral

e




de TG par macrocelalia se delecta higromas
S eanatales, v oen la B.M. atrofia insular sin
| aleramoncs los nicleos de la base o guse moliva
estudio en Children Hospilal de Hoston donde
ce redliza dagnostico a los tres nifos de AG-|
* peiEndose dicta con restricein deaminodcidos
suplemento con nbollvina y camitina.

4= SINDEOME MASA . PRESENTACION DE
_zx{}ﬂSCIS CLIMICOS.

Ores. Avaria MA - Hemandez, 8. Traneso, M
ﬂragm'::, Y. Corlés E Barvicic de MNeuro:
paiquizina Hospial Clinkeo San Barja Arriaran,
Inf:.

El simndrome MASA [(Relardo Menlal, Pulgaras
Aducidos, Marcha arrastranda fos pies v Afasia
g Bettaso del Lenguaje)MIM 203350, es una
enfermedad hereditaria recesiva ligada al
Cgromnsoma X que ha sido mapeada al Xg28
quer s b vincukado A mutecionas del Gen L1
GAM [glicoproleina axonal involucrada en la
-_If.igr.ghﬂn'_:,r{l|f1=|e|k:lﬁrmn neural}, Cabe sanalar
yue se han descrilo mutaciones del mismo Gen
en pacieites afectados de Hidrocelalia Ligada
al % (MIM 307000} v Parapesia Eapastica Tipo |
(AT 3120000, por ks anto, estos tres sindromes
lormaiian parte de mutaciones en el Gen L1

1 ?’rﬂm

' |E|’b|':_|is||-.-u4_!¢ esla presentacion es la descripoion
Selinkce d= este sindrome gue. aungue poco
frecueile, oS permite amplizr el diagnosiics

diferencial en los casos de Retardo Mental
Nligados al Cromosama X,

§epra:,|:,||m una famalia portadora del Sindrome
MASA compucsta por dos hermanas sfectados
i dos hermanas porladores obligadas asin-
fbﬂﬂhf-ﬂh Amlss padres Son sanos v oo exislen
u.l.ilj:;lawnsq deolrus parentes afectados

[Bis0 1 Eduardo, 10 anos de edad quien
presania Hetardo Mental Severa (GI=33) un
s ﬂ;m{n-e prrarmidal bilateral, ambos pulgares
s cuna marcha caracierisicg ¥ relraso del

2 Bustavo, 1 anode edad, quien consulis
: .,:lh-s.al.rerr_.- retiasn gl desarrollo psicornolor
ledae dle desarrollo §-4 meses), sindrame

piramidal bilateral y pulgares aducidas. Un
hallazoo semiclkigico no descrito praviarmanta es
la presencia de una langual con fisuras en ambos
cesos. Se raaliza TAC a ambos hermanns que
mucstra imagen similar: dilalacion venlncular
asimeéirica, indicios de Irastores migratorio ¥
aguanasia parcial de cusrpo calloso

15.- SINDROME DE AMNGELMAN:

Dra. Herndndez Chavez, Marta; Dva Troncoso
Schiferly, Morica; Avaria Benapres M A, Hospifal
Clinico. San Borja Arriardn, Servicio de
MNeuropsiquiziria Infzniil

El sindrome de Angelman fue doscrito 2n 1965,
par Angelman, guien describic a 5 nifios con
dismarfias faciales, retardo manlal, retraso de
lenguaje sovers, convidsiones, marcha ataxica,
"sacudidas’ inusuales v paroxismos de risa
inmativada, Los estudios citogensticos acluales
con bandes de alla resolucidn han demostrado
una micradeleccion en el cromosoma 15,9 11-
15p13 en el 0% de los pacientes investigados

A pesar-de la nca sinlomakolegia neuraldgica
consistente en convulsiones, movimicnlos
irvoluntarios v retardn de lenguajs severo, hay
poca nlormacidn neuropatelégica dispenible en
la fiteratura: En un estudic de pecienie de Ires
anos gue fallece de un slalus cpiléplice se
clescribid severa atrotiz froniclemporal, &n olro
case se realizd estudio de fluje senguineo
cerebral obssrvandose hipoperfusion da bules
frontales y regiones tempomoparistales izquisrdas
que podrian explicar al retardo profundoe del
lenguaje pero no los mavimientos lipo distonias,
sacudidas nusuales v esloreolipias deseritas v
ohaervadas en nuesiros pacienias.

Ze describen cualm pacientes de 18, 15, 8y 7
afos respectivaments 2 de sexo masculing y 2
l[emening, sin anlecedentas prepatales ni
penru tales de importancia cuye historiz clinica
s nicia precosmisnls en elapa de laclante con
sindrome epiléplice de dificl manejo; a8l que ss
agragan paulativamanla paroxismos involun-
tarios, sacudidas mioclonicas no epilspticas
esiereoiipias,

Su estudio clinico demuesiran dismodias Upcas
micrebraguicefalia. macrostomiz, prognatismo,




paroxismos de nsa inmolivada, facie placida v
mavimientos asociados. Se realiza evaluacian
genstica, carograma, sstudio con neurcima-
genesy se eslablece el diagndstico de Sindrome
de Angalman. S5 presentan los casos clinicos
para realizar diagndsticos diferenciales en
pacientes con retardo mental y epilepsia de dificil
manejs ¥ establocor consajo gendlico adecuada.

16.- SINDROME DE GENES CONTIGLUIOS.
(SGC) IMPORTANCGIA EN EL DIAGNOSTICO
DE LAS AFECCIONES GEMETICAS.

Cortés, Fanny; Bamios, Andrés; Alliende M.
Angelica; Curollo, Bianca; Troncoso, Ledia.
Unidad de Genéfica y Enfermedades Me-
tabalicas, INTA, Universidad de Chile.

Loz avances en gengtica ¥ citogenélica
molecular han permilido definir el ongan exacio
de mufiples afecciones genéticas tradicional-
menle consideradas de ccurrencia asporadica.

Los 3G, son afecciones que tienen un patidn
tenotipico comuin y que se producen por
deleciones o duplicaciones de un segmenis
cromosdmico, que involucra 3-7 genes espe-
cialmente contiguos en que cada gen
comprometido contribuye en forma indepens
dianta al fenotipo. Pusden comprometar a
AUtDS0MAS ¥ & Cromosomas sexusles.,

En el policlinics de Meurcgenstica del INTA, en
el perindo comprendido antra julio de 1592 y julio
de 1896, han sido evaluados 1281 pacientes, de
los cuslas 524 {41%) correspondieron a nuevas
consultas v 757 (58%) a controles. En 47
pacienies se dizgnoslicaron afecciones que
commesponden a 3GC o que equivale a 5% de
las primeras consullas. Los diagnosticos
establecidos son: Sindrome de Angslman en 15
pacientas (32%). Sindrome de Prader Willi en
13 pacientes (28%). Sindrm—- de Williams &n
11 paciantas {23,5%), Sindrome de Shprinlzen
an 3 pacientes (§,3%), Sindrome de Rubinstein
Tayhi en 2 pacientes {4,235}, Sindrome de Millar-
Drickar an 1 pacients (2%), Sindroms Trce-dento-
osen 1 pacienta (2% y Sindrome de Wisdamann
Backwitt 1 pacionia (23],

Sa discuta la impartancia diagnostica de esta fipo
de afecciones, vy como en elgunos casos

permilen Que S8 EXpresen Mecanismaos de
herencia no tradicional.

La dizponibilidad de estudios de ciloganalica
molecular (FISH), permifira confirmar estos
diagndstices clinicos v aumentard la posilividad
del diagndstice en fenotipos parciales lo que
permitird dafinir mejor los prondslicos v
especialmants enfregar un consejo genslico
adecuada.

17.- SINDROME DE GENES COMNTIGUOS EN
FOLICLINICO DE NEUACGENETICA | N.T.A
Corlés, Fanny; Troncoso, Lediz; Barrios,

Andrés; Alliende, M. Angélica, Curolio, Bianca.

Los cuadros genetizos llamados Sindrome de
Genes Conliguos son producides por una
deleccicn o duplicacidn &n un segmento
cromasdmico, en gue cada gen invelucrado
contribuye an forma independiente al fanotipo.
En gl policlinizo de Neurcgenética, durante ol
porfcds junio 1992 - junio 1996, se han diag-
nasticado 40 paciantes con Sindrome de Genes
Contiguos. De ellos 32,5% corresponden a
FPradar Willi, Sindrome de Williams 27.5%.,
Sindrome deAngelman 22,55, Shprintzen 7.5%.
Rubinstein Tayb 5%, Miller Diecker 2,5%, Trico-
dento-dsen 2,5%, Wisedemann Bechwit 2.5%.

El estudio de Genética Molecular aumentars los
dizgndsticos cererss en fenolipos parciales, lo
cugl permitira definir un prondstico y un conseje
genélico al pacients familia.

En el trabajo s revisa el concepto de Sindroms
de Genes Contiguns y s2 analizan las ca-
racteristicas neurogendlicas on cada grupo.

18- SINDROME DE LOWE, PRESENTACION
DE UN CASO.

Dr. Leppe, Csvaldo; [ra. Semler, Crigtina.
Haospilal Van Buren, Valparalso, V Hegidn

El sindrome de Lowes o sindrome oculocere-
brorenal, es una rara enfermedad heradilana
ligada al cromosomea X en forma recesiva que
involucra a lres organaos en forma caracteriztica
presentando alteraciones oculares (catarala
congeénila, glaucoma, nistagmus de figacicng, del
Sistema Nervioso Cenlral (hipotonia gene-
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i ralizada, axitud aficular, ausencia de reflejos
i ferdiminsos, hiparactvidad voretardo mental de
. diversa magnitud}, ¥ alteraciones ranales

;' [disfuncian tubulorenal prograsiva, amino-
i aciduria, acidosis, foslaluria produciendo
. alieracones en el cracimients v mineralizacion
W) dslos hussos).

e 8 Pe=de 1952 en gue lus reconooida por Lowe,
il spchan repoitado alrededor de 200 casos enla
' Meratura inglesa. Esie irahajo fiens por objalo
presentar el primer case repoertado en la V
Bleqion.

" Se trala de un paciente de 13 afos, sexo
' masculino, hijo de padics sanos, con
& anfecedonte de calarata y glaucoma congenito
" de ambes ojos gue ha requaride varias
dlS  cperaciones, retraso en el desarmollo psicomatar
o y desnutricion. A los 5 anos so posguiss
15 pmll.:ir'll.lll'ﬂ en examen de onna la gus ha sido
L persistente hasta fa fecha acompandndose de
ghminacion de crisltales de tosteio amonic
magnesiano. Calcemias bajas o normales.
foidesis metabdkica. & los 13 afios presenta crisis
‘comlsiva tonica cldnica generalizada con EEG
fus musslra disfuncidn conical sin signos de
atividad paroxizhca. Aclualmante destaca nifo
A enflaguecide con peso y talla - 2 DS para su
S adad, catarata y glaucoma ojo iaquisrdo, vision
S muy. dizminuida aja derecha, nistagmus
1nuh1|:[|rec|:r::-rar.L| vrejas promimentes, allera-
u}unns gentarigs, laxited aficular, refresoc mental
mdumnl-:n e acude a la escuels, hiperactiva,
R _l.'«g}*hnrrﬂlt{:. movimienios EIE‘IEFIDle-El-IiDE
JHER wnlumtarios atipices o que concuerda con o
Wescrto en otros frabajos.

14- SINDROMES DE WILLIAMS: ASPECTOS

NEURCGENETICOS.

;.,:;"::ﬁés Fanny; Barrios, Andrés; Aojas, M.

“Spjedid; Troncoso, Ledia. Uridad de Genglica

yﬁfemsdadeJ Mutabdlicas, INTA. Universidad
e Chile.

: I Sindrome de Willams s una aleccian
fenstica tradicicnalments considerada de tipo
i‘} poradica v con una incidencia promedio de 1
[O000 BN vivos. Los avances en oifogendtica
o aqﬁ_bjnlugig melectitar han parmitido delerminar
e i reflidad ssta afecticn &5 producto de una
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microdelecion a nivel de Tg11.23 v gue por lo
tanlo perenece a2l grupa de os sindromes de
fenss conliguos.

Entre sus caraclarislicaz [enolipices mas
imporanies destaca lafacie gue evoluciona con
FAS005E (Ue S8 Van progresivamente acentuando,
&l igual que os cambios faciales, B oxpresidn
neuroldgica de este aleccidn es también
heleroganea ¥ evoluliva con el curge de la
afeccitn.

En &l pericdo comprandido entre junio de 1992
yojunio de 1996, en 2l Policlinice de Meuro-
nenetica del INTA se ha ostablecido el
diagndstico clinico de un sindrome de genes
contiguos en 40 pacientes. De estos 11 (7.5%),
correspondicron a Sindrome de Williams. Le
edad promadio al momanto dal diagndstico fue
de 2 T afns (- 1,60.70), siendo 2 (B2%) varones
¥ 2 (18%) mujeres.

Las caraclaristicas lenolipicas principales fueron:
retraso psicomaolor (971%), talla baja (63,6%),
microcelaha [45.4%]), ins eslrellado (54,55,
unas hipoplasices (54,5%], labios gruesos
(45,47, hiperaciividad {45, 4%), alleraciones
dantales {27,2%), hipercalcemia (183%).

El imlerds de la preseacidn es principalmente
delinear el espectro neurologico evolutivo de los
ncdividuos con Sindrome de Williams, va gue esta
a5 una afeccion de diagnostico frecuenia en la
practica neurnldgica.

20.- THES CAZOS DE ACIDEMIA METIL-
MALONICA. EsTUDIO ENZIMATICS Y
RESFLESTA A B2,

Cornafa, V. Baimann, E.; Durdan, G Mudoz, L;
Troncoso, Lo Nera, E.; Colombo, A" LIGEM,
INTA, Linfversidad de Chite, "Haosplial Van Buren,

Vaiparaiso

La Acidemia Matimalanice (AMM) as un error
congénite del metabolisme de los aminogcidas;
Valina, Isoleucina, Melionina ¥ Treonina.. Su
herencia 85 aufosomica recesiva y se produce
por un déficil en la actividad enzimética de [a
Metilmalonil CoA Mutasa (MMCoAR), acumu-
landose grandes canlidades de dcido
metiimalénico (AcMM), que se excreta por cnna




v permite establecer su diagndstics. El defecto
enzimético 1ambign puede producirse por |2
alleracion de una apoenzima o por la deficiencia
del cofector dicxiadenosilcobalaming (ADOCRIA-
B}. Clinicamente so presenla de 2 formas: 1}
Periodo neonatal; con distress respiratorio,
gquetsacidosis gue produce & muerts s no as
detectada durante el cusdro aguda, 2} Aparicién
tardia: presentan hipotonia severa, relardo de
cracimiento y del desarrolle psicomotor,
hiparamonamia e hiperglicermia. La lorma
neonztal 5& asocia & una ausencia de la enzima
MMCoAM v no responde a megadosis de B12.
Mo obstante la mayoria se produce por
deficiancia del cofector ADOCEHIA-B, Se
presentan 3 casos de AMM. Todos de
prasantacion lardia con una eded de diagnostico
de 7, 8, 8-1/2 meses de edad. Dos son sexo
famaning ¥ uno masculino. &l momento dal
diagnastico presentaban una severa hipotonia,
ralraso en su desarrollo psicomotor, vamilos
frecuentes v habian reguerido hospitalizacidn
durants cuadras infecciosos por compromiso de
conciencia v deshidratacidn. Se establecid ol
diagndstico por cromatografia de gas par
prasancia de  Ac. Melilmalonico en orina, Todos
iniciaron ratamients nulricional restangido enlos
4 aminoacidos indicados, suplemantacion L
Carnitina {100 makg'dia), B12 (1 mo'idia). Se
realizg estudio enzimético en fibroeblasios,
demostrandose en dos de ellos una respussla
posiliva a hidroxicobalamina in vitro, liegando a
vakores normales de actividad enzimatica (OH
Ch:1 1.105 + 0.24 / VN: 1,15 + 0.41). Este
hallazgo concuerda con laclinica v la olerancia
al trafamiante nutricional. Actualmente reciben
1 mg B12dia. S5a concluye la impordancia de
realizar estudio enzimdtico para conocer el
prondstico da la palologia v entregar un
adecuado tratamiento nutricional.

21.- CITRULIMEMIA DE PRESEMTACION
MECMATAL. CASO CLINICC

Ralmann, E; Munoz, L.; Dudn, G- Valienle, A.;
Bircke, M.E.; Troncaso, L Comeje, VO UGEM,
INTA, U. de Chile. Hospital Aegional de
Antofagasia.

Le Cirulinemia es una alferacion del Cicla de'la
Urea causada por el déficit de la enzima
Argininostuccinico sintetasa (ASS), Como con-

secuencia de asla alleracidn se produce una
grave hiperamonemia ¥ lambizn la acumulasion
dal aminoacide citrulina, en cambio no so
sintetiza arginina. Esla enfermedad puade
prasantarse en al pericds neonatal o en elapas
posteriores de [a vida. La forma neonatal s muy
aguda y grave y se caracteriza por lenar un
intervala libre de sinlomas de 12 & 48 horas, tres
lo cual aparecan rechazo de la alimanlacion,
VEmMites explosivos v compromiso de conciencia
prograsna hasta el coma profundo, convulsiones
y muere si no as datectada a tiempa.

La incidencia da las alteraciones del Cicle de la
Urea s de 1:30.000 recién nacidos. El objetiva
de esla presentacion es dar a conocer & primer
caso de Citnufinemia diagnosticado en Chile que
recibe el tratamianto nutricional completo. Se
trata de L.F.5 de 6 meses da edad, con
antecedentas de ser hijp de padres jovenes,
S3N0S, CONSANgUinens, con 2 hermanasde 12 y
7 ahos sanas y un hearmano que presentd
rechaze de la alimentacian a las 48 horas de vida
y evoluciond al coma y la muerte al Ser dia de
vida, El paciente nacid en Taltal con psso de
nacimicnto 4080 g. lalla de nacimienio 53 om.
Apgar 8-5. Al 5to dia de vida dejd de alimentarse
¥ s& volvidé hipoaclive e hipolonico, evalu-
cicnando al coma y convulsiones requiriendo
ventiacion mecanica. Inkcialmenla 8 encontrd
amonemia = 1000 ug% (VN = 150 ug3s) sin
acidosis metabalica, Cilruling 3.548 abalf (WH
3-35 uMOIA), Arginina 36 uMOUI (VN 10-140
ubOI). Se confirmmd una Cilrulinemiza, se indict
diglisiz paritoneal, la que fue mantenida por 13
dias por la dificultad de manlenar amonemias <
200ug%:, S2indico Camiting 150 mgEa'dia. Una
vz estabilizads se reinlroduce paulalinamenis
las proteinas en forma de leche maternizada
desde 0,3 g'ko'dia hasla 1,2 o'kgdia. A los 2
meses 58 indicd Cyclinex | con looque se logra
apartar 1,8 g proleinas/ka'dia. A los 4 meses
tenia un Sindrome Piramidaly iz ulfrasoncgrafia
de craneo mostraba un espacio epicorical mayor
gue I esperade. El paciznta ha tenido varios
cuadras respiratorios mlarcurrentas, per o ha
prasantado una descompensacion grava y se ha
manejado con un mayor aporle de calorias

Actualmante el pese se encuenira enp2s, lalalla
en g5y ka circunferencia craneana en p25 de las
tanlas de la MCHS. Se realizd una Gaslmsiomia
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para facilitar su tratamiento nitricional. Se
; 'Fr'_EEEI'IlE’I esla caso clinico para resaltar la
- § - imperiosa necesidad de unpa sospacha
Ee diagnéstica pracoz para evilar las graves

E

£ sacuelzs neuroldgicas que deja la hiper-
i AMOnEmia.

e
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fi= ) 50 ENFERMEDAD DE LA ORINA OLOR A
S JARABE DE ARCE, FORMAS VARIANTES.

©= Cofombo C., Marta; Andrade Alveal, Lucila;
§ Uiaz, Rodrige. Hospital Carlos Van Buren,

| Unidad de Enfermedades Metabdlicas,
Valparaizo,

El chjelive da asta presentacidn es avaluar el
‘cusdro clinico de los nifios que en su estudio
mutabdlico presentan aumento de Leucina,
Valina & isoleucina. Se analizan doce historas
g nifs gus = realizaron estudio matshdlico
= eslando hospitalizados o en consuka ambulatona
& gnitre el perfodo da julio 1995 ajunio 1996, Tres
I8 fugron de sexo femaning v nueve masculing, los
%5 aniecedentes de embarszo, parto, sdad
gestacional, fueron nommiales. El peso de
nagimienta fuve uha media de 2971 gr. Sin
- patelogla neonalal relavante. El DSM fus normal
= en cuslro y con leve retrago en custro. En los
i antecedentes familiaras s encontrd en cuatrm
-13 igE_E_lEl:lE harmanaos fellecidos por muerte sobita. El
0 mofiva de consulta fue apnaa, vamito trastornos
il ‘!'_u_*.lu;.lmnguni&. Los sinfomas newroldgices fusron
"lréstnrnus del tono, forpeza motora, crisis
mn'.-'uhlms ¥ compromiso de conciencia. La
’ﬁ:lad de diagndstico da |z alteracién del estudio
hwEﬂEll:-clllcn fue de 45 mesos con + 35 DS, Disx
Famﬂnies s hospilalizaron enconirandosse
Har.u:f-:ma meiabalice severa en tres de ellos. Este

g de ninos muastra une frecuencia de
'Egifalizachnas lta v [as prinﬁm:ﬂea causas
l:l;mgresn S0N VOMIitos con o sin deshidratacicn,
g{ﬁs do cianosis v apneg, fiehre y patologia
’.I:'EHF"E-[':IHH COMmp T ymiso de conciencia
ré;:mmnt&s Permanecen bajo control cinco
fos y en dos de ellos se ha conflirmeado la
Enfariodad de Clor a orina Jarabe de Arce
Inemitente. Todos los nifos tuvieron un primet
aviga libra de evenlos. Cabe destacar qua
meclingo v evolucién. e dificre entre los
IMma0os y los ofros, por o que es 'rmpnnﬂ.luu
égmrnmnlu para realizar log gxdmenes
necesarios de confirmacion frente a nueva

descompensacion metabdlica.

25- MAGNOSTICO CLINICO DE SIMDROME
DE ZELLWEGER EN Una LACTANTE.
Moreno A., Regina; ~ Santas A., Manuel Dpto.
Cs. Basicas, Facuitad de Medicing, Universidad
de ia Fromtera, Temuco, *Facultad de Medicing,
P Universidad Catdlica de Chile,

El sindrome de Zellweger descrito en 1964,
clinicamente presenta hipotonia, dismerfias
faciales y hepatomenalia. Se haredera enforma
autosomica recesiva y se clasifica en el grupo
‘A" de las enfermedades peroxisomales
(peroxisomas ausentes y disfuncién enzimética
generalizada de la B oxidacion).

Se presenla el caso de una nifa, 4% hijo de
padras jdvenes, sanos, consanguineos, que fus
darivada a las 22 hrs, de vida desds un hospital
pariférice a la unidad da recién nacidos dal
Hospital regional de Temuco por presentar:
ictericla neonetal precoz e hipotonia gene-
ralizada. Antecedantes de embaraze conlrolado,
de evolusicn fisicldgica, peso, talla | cc y Apgar
normalas, A su ingreso se describen comvul-
siones que no responden a tralamiente con
fenobarbital, hiperbilirrubinemia, hipoactividad a
hipotonia. En evaluacion genética se describe:
frente prominente, fontanclas anterior y posterior
ampliamente abierlas, micrognatia, paladar
ojrval, cuello con piel redundants, soplo sistdlico,
higado 2cm. bajo reborde costal, extremidades
hipolonicas, clinodatiliz DS bilateral. Es evaluada
par neurdlogo, descartdndose encefalopatia
hipduxica. En sus anlecadentes familiares destaca
un hermano fallecidao a los 2 messs de edad con
fenotipo v evolucion similar en el cual sa
plantzaron los diagnasticos: Pradar-Willi, Sind.
Cerebro-Hepato-Renal, Glicogenosis. Por sus
dismortias, hipotonia v antecaedentes familiares
s2 plantea diagnastico de Sindrome da
Zeliweger, Se solicitan sxamanes: CPK normal,
Bilirrubinemia 2,1 mg%, Ecografia cerebral:

hidrocefalia leve, Eco abdominal: hepatomegalia,

hidronefrosis, biopsia hepdtica y de piel sin
resultado, determinacion de Ac. grasos de
cadena larga (realizados en USA) los que sen
compatibles con Adrenoleucodistrofia neonatal
¥ 5d. Zellweger. Evoluciona con deterioro
nutricional y psicomotor importants v con




deformacidn postural de exiremidades inferioras.
Falleca a los & meses debido a bronconeumania
por adenovirus. El examen angdlomoe-patolégico
concluye: alteracionas mofoldgicas compatibles
con sindrome de Zellwagar.

A posar de no tener confirmacion diagnostica con
anglisis ultrasstruciural gue muestre ausencia de
peroxisomas, se puede concluir clinicamanle que
corresponde al grupo “a” do enfermedades
peroxisomales debido &; las dismordias descras
en ambos hermanos caractarizsticas del
sindrome, la anormalidad de los Ac. grasos da
cadena larga y los hallargos anatomopato-
logicos.

Z4 - HOSPITALIZACION PSIQUIATRICA A
TIEMPO COMPLETO. EN NINOS Y
ADOLESCENTES: UNA EXFPERIENCIA
CLINICA EN LN HOSPITAL PARISING.

Dr. Maturana, Alejandro. Depto. Psig. Sur, U, da
Chhife.

El siguisnte rapords so enmarca en el contexio
de una estadia de perfeccionamiento realizada
anlra 1995-1995% en un Servicio Docenta
Asistencial de Psigwatria de Minos y
Adolescentes, en el Hospital de la Salpétners
de Paris,

Al responder B |25 dilerenles demandas, una
institucién psiquidirica infanta juvenil de
hospitalizacion a tiempo comploelo, debe hacerlo
g travas de la elaboracicon de un proyecic
terapéutico; en una reflexion propia y en un
diglogo inleraclivo entre distintos interventores.,
Esle provecio debe hasarse en una dimansion
terapaulica que descanse sobre una base
eductiva. Esunarealidad, gua la hospHalizacidn
en psigquialria infanto juvenil ha sufrido muchos
cambics a fravés de |z histora. Aclualmente |a
reflaxian versa en la hospitalizacidn come una
eleccidn valida en el contexlo de un proyecho
terapéutico del nifo, definiendo fugar, espacios,
tiempos, cuidados corporeles y psiguicos.
Conformacicn del equipo de trabajo, objetivos
terapauticos v trabajo con padres & intervantores,
extermos. Eslas acciones definidas a su ves en
el marco da los principios instilucionales, es decir,
la institucion como-espacio de reencuentro,
inhibidora de la exitacion del nifo ¥ con una

funcign contendora, maternal y de espacio
transicional. La decizion de hospilalizacion a
fiempo completo se correlaciona con i3
intensidad de cuidados en salud mantal, a
introduce ol factor de separacidn fisica qua se
concretiza con |2 hospitalizacion propamante tal
v con el de separacidn simbdlica que =g 8
carrelacione con el frabajo terapeéulico. La
hospilalizacidn en este marce concepluzl fendris
indicaciones bien especiticas de scuerdo a:
Dizgndstice, gravedad sintomdtica, tolerancia dal
medio, urgencias verdaderas, . enire olras. |

25.- CONCEFTO DE TRABAJO DE EQUIPO
MULTIDISCIPLINARIO EM PSIQUEIATRIA DE
NINGS ¥ ADOLESCENTES, EN UNA
ESTRUCTURA DE HOSPITALIZACION A
TIEMPQ COMPLETO. EXPERIENCIACLINICA
EM UM HOSPITAL PARISING.

Or, Maturana, Alefandra. Depto. Peiguialina Sur,
L de Chife.

El siguienie reporie se enmarca &n una |
expenencia clinica vivida en &l trabajo directo con
ks Equipos de Salud Mental, en el contexio de
una esiadia de perfecoionarmento realzada entre
1285-19526, en &l Senvicio de psiquiaina Infanio
Juvenil del Hospilal de ko Salpétritre en Paris
Frente a la gran canfided de conocimiento v
técnicas, aclualmenta proszentes on ¢l drea de
la Psiquiatria de Ninos y Adolescentes, se hace
nacesaric la presencia on estruciura v
funcionamiznio: de un equipo’ QUE: 58 CONCap-

{ealiza coma: MULTIDNISCIPLINARIC

Este squipo formado por distintes profesionales
(pskquialra, pediatra, psicdlego, psicolerapeuta,
asistente socizl, enlermera, auxiliar de
cofermearia, resducadoras, educadorss especia
lizados, nstilutrices espedalizadas ¥ profesores
da ensefanza secundania v secrelanal tendria
un funcionamianlointegral, pero con males
aspaciicos a cada uno. Bespondiendo a cada
Ccasn en paricular perd COMUNS nespuesis gue
depende dal funcionamiento democratica, de la
jerarquiz institucional, de la ideclogia basica, o5
decir dal marco ledrice existenie, v de la
dimension letapéutica, es decir; la interaccicn
ehtre cuidacdores v curdados.

Por dltimo, ol funcionamienlo de esie equipa, 58




5 -] leva & cabe a fravds de las Aeuniones da
El Sinlesis o Conferencias de Casos, pilar de fa vida

)= = equipo, con caracleristicas parliculares, v 2
e fraves de las relaciones exteriores con los
SFse | padres, con los administraderes y con las
“mal | distintas instiluciones: educacionales v de
SE | cuidados psicoldgicos-psiquidtricos infanto-
-:_'|_E|‘ jLvenilas.
3 |: [ I
é A fraves de esla avaluacion, sa plantean algunas
LT 2l acciones que pueden sor adaplables y dliles a
3 realidad de los Equipos de Salud Mental
chilanos.
.
PE  26- THASTORNOS NEUROPSIQUIATRICOS
gL EN PACIENTES FPEDIATRICOS QUE

WA CONSULTAN A UN POLICLINICO DE
MEL GENETICA.

I [n Ldpez Grondona, Fermina. Hosoital D, G,
Fricks, Vida dsl Mar,

"E._e prezenta iz experiencia de 18 meses de
2 alancion en e policlinico de Gendtica del Hospital
~ Dr G. Fricks de Vifa del Mar, enalizando |a
Arecuenciz de trasiormas neurapsiquidlnecs que
‘52 maniflivstan an nifies gue consultan por
probablz patologia genstica ya sea en forma
- asslada, dentro de un sindrome mallormativo o
|BOMO U Signo mas en un nifo dismérfico

e Seaterdieron 220 pacientes pedidticos, de los
; " d:ualerp 100 {49,5%) praserlaba retardo mental
. 1BM:|- Ademds oiros trastomes son relraso

“miscular, alleraciones de conducla, ansiedad,
el

E_:E'l';:lil.agm:'lﬁ'llm mas Irecusnte de consulta es el
@n&drﬂmc de Down, seguida de una sens de
:}s[ndmmes do causa ssporadica, monoagénics y
inosimica, Bl andlisis de los diagndsticos se
_v':E.-aEE'.ara ah exlenzs en o presenfacian.

‘Cabe seialar la impofancia de kinterrelacidn
'f,jas sefvicios de Genetica y Neuropsiquiatria,
qu‘_a fograr una atencion integral v iralar de
1 tarmlnar el diagnaslico sliclogioo en el mayor
1' SHimiR postola de nifios con alleraciones del
“desarrolle yio sindromes polimaliormatives, gque
: general se’acompanan de algun trastorno da
Mol neuropsiquirtnco.

e ey e B S

7.- FACTORES PRCNOSTICOS EN EL
TRATAMIENTS DEL SINDROME DE DERICIT
ATENGICHMAL [SDA) CON RIFERHACTIVIDAD.
Ferndndez, Fraeya; Jspar, Oyoni; Olmedo,
Algizndra; Fuentes, Anel. Hospital Clinico San
Bora Arriaran. (HCSHA)

Introcluccidén: La eticlogia del Sindrome de déficit
alencional es hasia ehore desconocida v s5e
eelima que su prevalencia varia antre un 2y

El tratamiznte por tanto es sinfomdtico y
mmultimodal, siendo habitual sl manajo farma-
coldgico con sicoestimulantes. En nuestra
axpanencia cerca del 20% de los nifes con S0DA
ne responde adecuadaments al ralamiento. El
presente estudio fue realizado en el Frograma
de ZDA del Servicie de Meurologia Infantil del
HCSEA durante ef afio 1996, El objefivo de este
trabajo fue establecer factores prondslicos an el
Iratamiento d=1 SDA, Para ello s2 disefid un
estudio de tipo case conlrol. Se considerd de
buena evolucion a eguellos nifios cuyo test de
Conners meierd en al menos un 40% el punlaje
inicial después de 6 meses de tretamisnto, La
muesta seleccionada correspondid a 10 casos
de mala evolucidn v 40 coniroles gue
evolucionaron satisfacioriemente, A cada uno de
ellos s le calculd un SZ0REde 1 a 10 segin el
grado de desviacion de s norma. Se estudiaron
lres areas: 1) AREA DEL NING: (anamnesis, ex.
nauraldgice, WISG-R, Bander, CAT, CGonners dal
profesor y de los padres). 2) AREADEL HOGAR:
flest d= Home, entrevista) v 3) ABEA DE LA
ESCUELA: (cuastionario al profasaor, |a madre y
el nifig). Cada area vy cada uno de sus
componentes recibic un determinado valor
ponderado dentro del SCORE final. Los re-
sultadas fusron procesados por Anglisis de
covarianza. Hesullados: Se observd que las
dierencias entre ambos grupos, rasponsables
de la mayor pare de la varianza, se encontraba
an el area d=l nifia, siendo también significativas
las diferencias on ol area dal hogary 12 escuela,
El examen neuraldgice y la anamnesis ne
tivigron un efecto significalivo sobre el SCORE
final. Consideramos que las repercusiones
familiares ¥ sociales da la ausencis de respuesta
al tratamiento farmaceldgice ameritan la
identificacidn de grugos de allo nesgo pare las
cuales az fJundamentel idear nuevas altemativas
terapéuticas.




28.- DISCAFPACIDAD Y SEXUALIDAL.
Japaz, Oyoni Hospital Clinico San Bara Arriaran,

Introducecicn: La problematica sexual constituye
un mativa de consulla y de preccupacion
fracuente por perie de los padres de jdvenas con
discepacidad (fisica o mental) y de |os
profesionales qua los atendemos. Obsanando
la realidad del discepacitado encontramas una
gran contradiccion, pues el empeno, que & pone
sn cepacitarlo y recuperario para la vida cotidana
normal, no se sigua an el drea sexual. Ya sea
por desconocimiento de los interasas, capaci-
dades y derechos al respecto o porque los "milss
y tablies” sexuales tambian los alcanza,
Objetivos: 1) Inducir al razonamisnto y didlogo
sobre esla problematica. 2) Daducir la necesidad
da una mayor aparura de Educacion Sexual, que
plantes soluciones educativas y morales en un
marco de respsto por el discapaciado. Mélodo:
Sa prasantan 5 casos de jdvencs discapacitados.
cuyo motivo de consulia se ralaciona con
aspecios afectivos ylo saxuales. Se plantzan
conceptos generales sobre la persona del
discapacilado y de las reglas que rigen su
conducta, aprendizaje y adaptacion emocional.
S analiza el desamollo v la motivacion sexual
en ellos, incluyendo la expresion di SUS Vivencias
y nacesidades de realizaciin Social, Alectiva y
Sexual. Conclusion: 1) El desarrollo y 1a moli-
vacian sexual en el discapacitade no difiere
esencialmenta del de los jovenes “normales’.
Ambos se rigen por aprandizaje social-ambienial
entralazado con las raices biologicas propias de
la sspacie. 2) Pensamos que urge |a slaboracién
de un Progrema de Educacion Sexual, a nivel
Ministeral {Salud - Educacion), que se imparle
a la familia y jovenes discapacitados a traves de
las Escuelas Diferenciales v Talleres laborales,
v que basados en el respato por las necesidades,
derachos y capacidades de estos jdvenses incluya
informacicén sobre los aspectos bioldgicos,
médicos, sociales v legales que comespondan,

2g9.. SINDROME HEMISFERIO DERECHO,
ESTUDIC PROSPECTIVO. PRESENTACION
DE TRES CASDS.

Dra. Venegas, Viviana; Dr. Manriquez, Marcos;
Flgo. Priefo, Hectar; Flgo. Segura, Hugo; Ps.
Morales, Ana; Ps. Caballera, Soledad; ELNufez,
Beatriz: Dra. Rona, Eva. Servicio de Neuro-

psiquiatria Infaniil, Hosoial San Juan de Dios

Desde 1973 cuando Denckla correlaciond &
disfuncidén del hemisferio deracho con un
espectra de compertamienlos caracteristicos, se
han publicadoe muchos estudios sobre esle
cuadro, en los cuales se ha ido delimitando
ciertos elamentos clinicos que apoyan el
diagristico, tales como: lrastomo en la conducta
y comunicacion social, sinfomas de deficit de
atencion, hallazgos nauropsicoldgicos (Cl
concordants, disgrafia, alteraciones visoes-
pacialas), ateraciones fonoauvdiolkégicas de fa
prosodis, evidencias de disfuncidn neuroldgica
izquigrda y antecadentes (amiliares.

Al ger éste un cuadro con un variado espaciroe
clinico, se hace necesario un enfoqua multidis-
ciplinario para flenar a su diagnostico.

La finalided daf esludio fue abjstivar |2 posibilidad
de llagar al diagndstico de este sindrome, y ver
prevalenziz en los pacientes consultantes del
sarvicio, nuestro equipe muliidisciplinario diseho
un protocolo de estudio a los pacientes gue
estaban an control por diferentes palologias
neurapsiquiatricas y que tuvierzn una clinica
campatible. en esla cportunidad exponamos el
pratocalo realizada y los hallazgos an lres casos
clinicos, que a nusslro parecer reunan las
caracterisiicas nocesanas

al.- AGGION DEL METILFENIDATO SOBRE
LAS PRUEBAS COGMITIVAS ¥ SOBRE LOS
RITMOS CEREBRALES ESTUDHADGS EN
REGISTROS CUANTIFICGADDS,

Dra. Chiofalo 5., Nelly; Dr. Solo G., Eugenio;
Sr. Ferreira B, Jorge TM.; S Avila M., Marcos
T. Compulacidn; T.E.E.G. Diaz F., Avelina
Centro de Exploracidn Funcional del Cerebro.

Objative; Evaluar la concucta de la actividad
cerebral en estudio elactroencefalografico
cuznbificado con el use del psicoestimulanie
telilfenidata.

Malodologia: Se evaluaron 20 nmifos y ado-
lescentes entre T v 18 aios, portadores de Dafict
Atencional, dervados para estudio de os efectos
da asta droga. Se realizd un esludio basal y de
prusbas congnitivas y un estudio similas posteron
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& la administracion del medicamanto, ohser-
. yindose el desplezemiento que normal-ments
presehtan [os rlmos cerebrales durante las
funciones mentales. Separadamente se analizd
el comportarmianto del f2rmaco sobra | actividad
hasal,

Hesultados: Ccho de los 20 casos mejorarcn en
& gjgcucion de |as pruebas congnifives y sus
consecuentes mulaciones de ritmos entre 51 W
100%; entanto 12 oscilaron sus resullados entre
iy 50%. Cualro de los que obfuvieron respuasta
méas baja: 0-25% presentaban epilapsia v en 3
de ellos se acentuaron sus anomalias E.EG,
despueés de |3 ingesta do Malilfenidato

e los 8 cases que mejoraron sobre un 50%, 3

. prasanlaban epilepsia y 2 acentuaron las

aferaciones slecticas pravias.

Dk los pacientes que no presaentaban epilepsia,
EEI::IHI:L: 13 casos, G.aumeniarcn o genararon
anmmhas elfcincas con el uso del Metitanidato.

. Seilustran algunes da estos casos con EEG

cuzntificada.

Conclusionus: La electividad del Metilfenidalo en
E[rerﬂfmiFnrn de la funciones cognitives debe
E___Eq’ avaluado junlo a los posibles efectos de la
IJ' soire la actividad eléctrica cerebral basica,
gepecialmente oh pacientes.

2t EL SINDROME DE DEFICIT ATENCIOMAL
ﬁssu:-: UNA PERSPECTIVA PEDAGOGICA,
: E!ﬂna vente Kunz, M. Angélica: “Frof
icnants L. Maya Urete, Canns. Universidad
ﬁmcepc.'ﬂn ‘Universidad Motropolitana de
s 3 Educaciin.

i esle estudio se explora la probleméatica de
ninas dizgnosiicados con &l Sindroms ds

it Atencional desde una perspectiva
pEdagogica. Analizando los factores que
'Em'iurl diagresticar osla palologia, Ssalec-
@namos un grupo de estudio, observando
8 sais mioses sus compodamientos en el

gio v en el hogar.

plitamos esquemas de ensenanza-aprendizajs
adns para esie irabaje. 58 comprisha qua
; alcdu-]c-g]z: aplicada, modifica el compor-

tamiento de [os nifos disgnosticados, logréndose
ilagrarlos significativamente al sistema escolar
CORTINN.

Fensamos gque ol sislemea educativo chilena,
actual no estd preparado para diagnosticar a los
nifas con alteraciones en el desarmollo inteleciual
o fisico en la educacion regular.

22.- COMITE DE ETICA, SERVICIO DE
FEDIATRIA HOSPITAL CARLOS VAN BUREN,
VALPARAISO,

MNovoa 5., Fernanda, Quinteras J. Fernando;
Momntecinos P, Tomds; As, Social Sofo G, Alicia,
Habina Dra; Bofz, Analla.

La preocupacidn por la ética y paricularmenia
porla Bioética, exprasan | relevancia asignada
por la medicing actual 3 valores y principios
reletivos = [a naturaleza humana, v a8 los limites
del prograse cientifico y tecnoldgico aplicablas
&l hambre. El esiudio de los dilemas élicos
involucrados en las decisionss meédicas
constifuyen objete da la Elize Clinica.

Lon el objeta principal de dosarmollar y promover
temas relacionados, an el ambito pedidtrico, en
Enere del presentz afio se consliluys esta
unidad, vistos |las necesidades de los pacientos
de infermarse y de los médicos para una mejor
proteccidn v atencidn de sus anfermos. Ya en gl
ano 1985 se dictaran conferencias sobre
aspeclos eticos médicos on Hospiteles de [a
regian, a la vez que s= reinician labores del
Comilé de Etica Hospital Carlas Van Buren,

Se definen Funciones, Metddica de Analisis y
Compaosicidn de Comité se deslaca beneficios
de la actividad del Comiig de Efica 2n Senvicios
Clinicos en mejorar relacion médico-pacisnte.

Se propane esquema y requisitos de informacion
que requicte Comilé de Etfica para opinar en
Casos Clinicas y Trabajos de Investigecidn
Clinica:

- Evaluacion Trabajos de Investigacidn: a) Aulor,
b) Objetivas, c) Procedimientos y Seleccion de
mikestia, d) efeclos predecibles, €) altetnativas
te traiemientos, f} informacion 8 padres o
pacientes, g) apcion de retiro investigacion, h)




sequridad de recibir fralamienio en caso retim,
i) consantimiento informado,

- Evaluacion Casos Clinicos: &) [denlifizacidndel
paciente, b) Resuman Clinico, ¢) Diagnastico,
d} altarnativas de tratamiento, &) opinion familiar,
f} opinién paciente compatenta, 9) informe social,
h} presencia medico tratante.

Se subraya la hecesidade de que tanio los
miembros del Comité comoe el resto de
profesionales se capaciten en [a evaluacion de
dilarmas dticos.

S da cuenta de las conclusionas dal Comild en
ralacion a: Programa Trastornos Metabolicos y
Screening en Hecian Macidos, Uso Experimental
del Anticonvulsivantes en Mifos, Tu Cerebral
inoperahle, Status Convulsivo Hefractario.

33.- CARACTERISTICAS DE LA CONSULTA
MEUROLOGICA IMFAMTIL EN EL CON-
SULTORIO DE ESPECIALIDADES DEL
HOSPITAL DE QUILPUE

Pinila Ramirez. Nelly. Servicio de Pedialela,
Haospital de Quilpue.

Con una poblacidn asignada =l Hospilal da
Quilpué de 54.071 nifios provenientes de las
comunas da Quilpus v Ville Alemana, se ganera
una cantidad aproxamada de 50 interconsultas
por mes en Meurologia Infantil, Contando con
una cantidad ds 200 inlarconsullas no resucltas
a Marzo de 1994, se decide la organizacion de
un policlinico de Salud Mental Infantil, a cargo
de un miédico integral capacitado, con el apoyo
de un Neurddogo Infantil una vaz por mes duranis
al primer afs.

Los abjetivos del trabajo son conocer la
miorbilidad en neurclogia infantil en la peblacion
asignada, precisar algunas variables apidamio-
ldgicas de esla poblaciin y evaluar el impacto
en las listas de espera de este patologia. Se
analiza en forma prospactiva a conlar de Mayo
de 1994 hasla Marzo ce 1996 el 100% da los
ingresos al programa de atencion neuraldgica
infantil, derivades al Consullonio de Espacia-
lidades da Quilpué. Por cada pacienta sa alabora
una ficha conteniendo datos de identificacion,
diagnastico; lugar y fecha de relerencia, fecha

de alencion y maneje. En un periode de 72
meses se han atendido 523 pacientes nuevos.
En la mayoria de sllos, sa ha llegado & un
diagnastico neuroldgico y se han iniciado las
lineas para resolver la palolegia en forma local
¢ con'la derivacidn corespondisnia a un centro
de mayaor complejidad. (64 pac. 12.2%). La
consulta se distribuyd en. hombres 325 pac.
(62,1%) y mujeres 198 pac. (37.9%). La
distribucidn por edad fue de: 3 2 afos: 97 pac.
(18,5%); 2 a 6 afos: 151 pac. (28,9%); 6a 12
afios 202 pac{3B,6%), 12 v mds. B3 pac.
(15.9%). La patologia mas prevalants fua:
fraslornos amocionales (n=78; 14,9%); sindrome
convulsivo febril (n=68; 13,0%); daficil alencional
(=43 9.4%), epilepsia {n=43; 8,2%); calalaa
(n=31; 5,9%); hiperactividad (n=25; 55%), El
impacto en las listas de espera fue tal, gus enla
actualidad mo hay relraso en la atencidn,
resolvigéndose los casos nuavas dantro delmas
de la darivacidn. El manejo oporfuna de la
patologia neuropadiatrica parmile al pacicnte un
major desatrolio de sus potenciales paicolisicas
y socigles. La creacidn de una consulta
neurepadidticaa cargo de un médico capacitado
ha permitido solucionar tolalmente las listas del
darea. Este estudio ha permitido reconocer las
palologias mas frecuentes v ademds apreciar
que |la prevelencia de las enfermodades
reurcldgicas es comparable con la de olros
centros,

34 - FACTORES [E RIESGO DEL DE-
SARROLLO PSICOMOTOR EN  FPRE-
ESCOLARES PUMNTA AREMAS 1595,

Alvarez 5. lda; Bahamonde [, Nancy; Monkel | I

A., Diga; Oyarso B, Marisol, Veldsquez M.,

Eduarde; Villarroel 8., vanne. Dirsccidn del |

Sendcio Balud, Magallanes

Se esludiwd la relaciin de vanebles hiosociales
con el déficit del desarrollo psicomotor an ninos
pre-escolaras que asistienon a control de salud,
y fueron evaluados con el Test TEPSI, en los
Cansultonos Generales Urbanos de la ciodad de
Funla Arenas de Enerc a Juno da 1995

Se astudiaren un lolal de 132 pre-ascolares, de
los cuales 86 ninos correspondicron al 100%

de los manares con daficit en su dasarrolio

paicomator y su grupo contrel. Consideranda que




_ EE gl nifio estd insero en un sistema biosocial y que

130 son malltiples los faclores gue pusden influir en
su desarrcllo psicomotor, esla invesligacion
pretende contnbuir a determinar les factores de
riesgo biosociales asociados a8 deficil de
desarrollo psiccmolor.

L op  EPILEPSIAS PARGCIALES NO IDIOPA-
2 | TiCAS EN NINOS.

== | Coria de la Hoz, Carolina; Loper Saffie, lsabel,
E: ﬂ Trancaso Azrocar, Ledia; Troncosa Schiferli
WMonica. Servicio de Neurapsiquiatria Infantil,
= Hospital Clinico San Bosfa Arriardn, Dpto.
ik Pedialria, Faculfad de Medicina-Cenlro.,
LUniversidad de Gl

Objetivn; Desorbir caractersticas clinicas de [as
W= cndepsias parciales no idiopaticas (EPNI} en
ninos: Intentar delinear sindromes mas fre-
cuehies, identificar faclores de prondslicos.

Pacientes v Metodo: Revision da fichas clinicas
de pacicntes 1) en conirol actual 2} qus
ﬁr'espn’ren solo crizis parciales 3} que no
::urmbmndan aepilepsias parciales idiopaticas
el mifio.

‘Hesullados: Se presentan 28 casns, 14 nifas y
14 nifios, con edad X: 9.6 anos (+3,8), ¥ un
sequimeanlo de 1-12 anos. La edad de inicia de
I;EE'NI fie da 39 6 meses (+26.9). Ocho (20,5%:)
".-Efa-uente,, preseniaran comnvulsiones febriles
-:;iewa_r. Doce casos (42, 8%) son oriptogénicos
'_""15. {5714} sintomaticos, con altaraciones
Cpeesumiblemante prenatales en B pacientes v
ﬂa‘lupu{-ﬂnmale‘:— &n 8 casos, 41 6% fisne claro
Eicit mator; con'S casos de emiparesia, 35,2%
1_1, cas0s) de los casos lienon o normal. Diez

B qjanlas presenfan crisis parciales simplas
-“.E]EEH 18 complejas (CPC). La semiologia ictal
'H“" iliye componeiies matores (15), psiquicos (8},
!l:lulfn‘mc-::u- (6], aulomatismos (6), somato-
pales (2], vérigo (1), wisuales (1), Bl EEG

05 (682, Tres cascs 52 encuentran sin
;--5- E| presentan |1.a:.11_=1 4 ﬂpi';::dln'-'.-'aﬁn 10

pamente*.—. ? nifias, presentaron un
EPEFL"-'I:'I.I lesionel con hemiparesia v ocnsis

Conclusiones: La presencia de CPC, v la
etiofogia criptogénica se asocian & una pear
evolucidn. Le menar adad de inicio se asocia a
menar Gl La mayar frecuencia de semiclogis
ictal motora se explicara por su deteccion mas
faci en este grupo elans. e enfaliza la dficultad
do reconocer CPC en laciantes.

36.- AMALISIS CLINICO ELECTROFISIOLD-
GICO DE MIQCLONIAS EN 64 PACIENTES.
Avaria, MA.; Rfos L. Ldpez, |7 Troncosa, L.
Troncosa, M. Servicio de Nedropsiquiairia
Infantl, Haspilal Clinvco San Borja Ardardan.

Introduccion: El estudio clinico electrofisioldgics
de las mioclonias permite distinguir entre
mioclonias codicales y subcorlicales, o que
orienla hacia atiokogia v tiens implicancias para
&| tratamienio. Como paso:preliminar a un
protocole de estudio se analizaron 64 pacientes
con misclonias on forma retrospectiva, para
definir &l estudio realizado, sliologias en-
contradas v el aporle de la ciinica ¥y EEG en la
identificacian de la patogenia, stiologia y
prondslicos,

Meétodo: 52 revisaron 64 fiches de pacienles
hospilalizados entre Enerc "21 v Julio 96,
haciende andlisis clinico y electroencefalogralico.

Aesultado: De acuerde &l anglisis nuasiros
pacienles so clasilicaron como! 5. Lennox
CGastaut 12, epilepsia mioclonica prograsiva 17,
epilepsia miccldnica severa infartil &6, PEESA 4,
opsoclonus miockonus 3, epillepsia mioclonica
uvanil 3, olrag calegorias 15,

Canclusiones: 1) La presencia de miaclonias en
nusstra muestra se asocio a una alta probabilidad
de enfermedad degenerativa del SNC o de una
encalalopalia grave. 2} Las formas de minclonias
benignas estan subrepresentadas an esla
muastra, debido a la forma do seleccidn de ésta
y por tratarse de un trabajo retrospectivo. 3) El
EEG fue ulil en el 71% de |los pacientes para
definir eticlogia, clasificacion sindromilica yio
pronostica. 4) Las caracleristicas de Ias
migclonfas no se correlacionaron con o wn
diagnéstico etiopatogenica. Eslo probablements
saz por un nadecuado registro de estas. 5) Estos
resultados sivieron pars modificar el protocolo




de estudio prospectivo de mioclonias que se 2513
llevando a cabo, especialmante en lo gue
respecta a la descripcidn cliniza.

37.- CONVULSIONES FEBRILES. SEGUIMIEN-
TC DE 117 PACGIENTES.

Birke Luttecke, Marfa Eliana; Cid K., Maria
Eugenia. Hospital Regional Anlofsgasta.

Las convulsionas febrilas {CF) son descargas
neuronales que ocurren enire los 3 meses v los
5 afnos asociades con fisbre v sin evidencias de
infeccidn infracraneana.

El objalivo da esta presentacién es conocer [as
caracteristicas y evolucion da las CF an un
estudio retrospective de 117 pacientes con
primera convulsidn antra Enero 1530 y Diciembre
1953 con segquimiente neurcldgice haste
Diciembre 95.

Sa analizan las principales caracteristicas en
cuanto a sexo, entecedenies perinalales,
familiares, edad de primera crisis, tiempo de
recurrencia y factor desancadenante. Sa realizd
evaluacion de desamallo psicomotor y examen
neumbdgico.

Un 76% s calolegd como OF simples v 24%
CF complajas, 20,5% avoluciond a epilapsia
destacando entre ellzs, un 54,1% de crisis
complejas, 46,6% con anlecedentes do epilapsia
familiary 4,3% de examen neuroldgico ancrmal,
Destaca al allo porcentaje de evolucidn a
epilepsia lo que hace necesario sar cauto en &l
prondstico y realizar seguimiantos a largo plazo.

38.- ANALISIS MULTICENTRICS DE CORNVLIL-
SIONES FEBRILES.

Amarales, Claudia; Birke, Maria Ellana; Cid,
Marla Eugenia; Jaldin, Vilma; Leiva, Heaidy,
Gajewski, Carmen. Hospilales Regionalss de
Punta Arenas, Anfofagasia y Hancagua v Liga
Chilena contra la Epilepsia,

Se describe |a forma de presentacion y evalucidn
de convulsiones febriles de 454 pacientes, gua
consuitaron entre 1992-1594 en e 1l (n=117), VI
{n=280), Xl (n=47) y Liga {n=50). Un 573 =on
hombras. Le adad de la primera cosis fluctis
ehtre bos B mesas ¥ 3 anos,

= B
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En 74% da los pacientes |a primara crizis fue
simple. El desarrollo psicomolor. e encusntra
alterado en un 22% en la |l Region, lo cual es
baslanle mds elovado gue an los olros centros,
predominanda &l frastomo de lenguaje. Asimismo
25 [lamative ef desarmolle de epilepsia en este
ceniro (23,9%), comparado con una cifra carcana
al 2% en los olros cenlros. De [os pacientos gue
desarrollaron epilepsia en Antofagasta un 57%
s presentd como convulsidn febril simple.

Seobluve el antecedente familiar de epilepsia
antra 29 y 37% de los casos y de comvulsionss
fabriles anlra 2,1 y 25 5% de los pacienlas.

Cema del 50% do los pacientes ban recibido
tratemienta con fencbarbital, por pariedos de 24
a 48 meses. En menor porcentaje se uiliza el
gcido velproica.

El porcentaje d= abandono de tratamisnio v de
controlesvaentre s 9% enlally 15, 3% enlka Vi
Ragidn.

Los rasgos generales la evolucidn descrita ena
Iteralura para las convulsiones febrles, es similar
a ka de los centros estudiados.

39-VALOR PRONOSTICO DE LA EVOLLUICZION
DEL EEG EM MNINOS COM EPILEPSIA
TRATADOS POR 2 ANOS,

Carrizosa, Jaime; Devilal, Marcelo, Programa
ade Epilepsia, Sendoia de Neurclogia v Fsigwialia
Infantl. Hospital Luis Calvo Mackenna, Grupao
Chilsno de Epilepsia.

La importancia del EEG en &l pronostico en las
nifins. con apilepsia a oz que se les reliva la
medicacion, 25 controvertida y no exista
consanso acerca de la relevancia de la evolucion
de este examen.

El ohjetive de esta pressnlacion as dseterminar
al walor prondstico del EEG al suspondar los
antiepilépticos v 1a evoluinvided del examen en
75 nifios con epilepsia tralados on promedio par
28,5 mosoes (22-60 meses) sin crisis.

Cincuenia ¥ un pacientes (G8%) tenian un EEG
presuspension inespecilico o nomal, y 24 (32%%)
Iz tenizn especifico. De estos diimos, 11 (45, 8%:)




pecayeron, entanio quatambign volvieron a tenar
orisis 25 (49%:) pacientes gue prasentaron EEG
pre-suspension de caricter inespecifico o
normal, La diferancia entre ambaos grupos no fue
de significacidn.

[leoe de 13 pacientes sin recaida v con EEG
pre-susponsion especifico (92, 3%), modificaron
si EEG post-suspension hacia hallazgos
nespecificos o normales. A su vez de 11
pacientes con recaida y con EEG pre-suspension
expecifico, solo 1 (9,1%) modificd su trazadao
‘posl-suspension hacia lo normal. La diferencia
~entie-ambos fus significativa,

‘Se concluye gue los hallazgos pre-suspansian,
enal EEG, a pesar de o reducide de la muestra,
14 influyen en el prongstico, al suspander los
anliepilépticos. Sin embargo la ransformacidn
del EEG espacilico hacia koinespeciiico o normal
(85l fueriementie asociada & una buena
eolucion; v a su vez la persistancia de trazados
- espocilicos despuas de |a suspension esta ligada
A un mavor Tiesgo de racaidas.,

L 4fl- RIESGOS DE HECAIDAS EN NINOS CON
| EFILEPSIA THATADOS POR 2 AROS.

By, Carrizoza, Jaime; Dr. Devilat, Marceia.
\ Fragrama de Epilepsia. Senvicio de Neurologia
W Esiguiairia Infantii. Hospital Luis Calva
\ Mackenna. Grupo Chileno de Epilepsia.

Los lactores que predicen recaida enonifios con
i Epilepsia daspuds da suspander la medicacicn
|'.|_;'|;|n variados, pero Bun no- hay consenso gl
0 fespecto enre los invesligadores.

s_:EI ﬂh]f—.lil.“:l de szla presenlacion s comunisar
muﬁl:ra expernencia ecerca.de los factores qua
sdan prodecit recaidas en nifes conepilepsia
" rtados por 2 anos.

_.- muesira esla compuasta por 75 nifios &
dienes == las suspendio la medicacion (1990-
{aleabo de 2 afos sin crisis Treinla y nuave
.'j de ellos no recaveron despues de ser
ervados por 33 meses en promedio (24 a 77
g'sj sin medicacion, Trainta y seis pacienias
W[#ESs) vakvieron a presentar crisis eplieplicas
Wespuis de retirar =l anliepiléptico.

Se analizaron las siguisntes variables qua no
resullaron sor significativas como prediclorias:
saxo, efiologia, eded de inicio, enlecedenta
familiar, ndmers vy tipo de crigis, tipo de sindrome,
examean fisico, medicamentos Wilizados, EEG ¥
trastomos madurativos, De los 75 pacientes, 14
niftos tenian retarde mental. En elios, 10
recayeron ¥ 4 no o hicieron. La diferencia resulia
ser significaliva [p<0,005).

Se concluye que siendo |3 presente muasira
bastante homogeénea solo rasulid ser variable
sighificativa de riesgoe de recaer, €l reiardo
mental,

41.- PRONOSTICO EN NINOS COM EPILEPSIA
TRATADOS POR 2 ANOQS DESPUES DE
SUSPENDER LA MEDICACION.

Davilat, Marcelo; Carnzoza, Jaime, Frograma
de Epilepsia. Sarvicio de Neurclogla v Peiguiatna
infantil. Hospital Luis Cahvo Mackenns. Grupo
Chileno de Epiflepsia,

Alredador del 30% de los nifios con epilepsia
recaen despugs de ser fratados por lapsos
variables. En nuesira experiencia, un tercio de
los paciantas lo hacen después de recibir
tratamiento por 5 anos (1983 y 1986).

El abjete de esta investigacion fus determinar el
rigsgo- de recaidas on nifos con epilepsia
despues de un frelamienio de 2 afos con
antiepilépticos y obsenvados al menos 2 anos
despugs de suspendida la medicacion {1580
1985)

La muestra se ariging de 115 pacientes en los
gue s les suspondid a medicacidn después de
un perioda de 20,9 meses en promadio {(21-60
meses) sin crisis. Setenta y cinco da ellos
conlinuaron conh sus conlroles hasta el fin del
estudio, Cuarenta nifios No- CcoONCUITIENom & sus
controles y fusron excluidos. La mayoria da los
enfermos tenia un EEG normal o inespecifics al
reliro de los entiepilépticos (n=51,68%). Los
nifogs gue no recayeron fueron obsernvados por
33 masaes en promedio (74-77 meses), despuss
der suspendidos los medicamentos.

Treinda ¥ nueve (5279 pacienles no FECcAyEron




en tanto que 36 [48%) volviaron a tenar Crisis
apilépticas.

Las recaidas se produjeron duranie la
suspensién del antiepiléptico en 11 pacientas
{30,6%:x3,8 meses: 1-12 meses), en tanto que
en 25 (89,4%x14,6 meses; 1-72 meses) la
recaida cournd despuss de la suspensiin.

Se concluye que el fratamianlo por 2 afos origina
sparantemanta mds recaidas que aqusi que s=
efectia por lapsos més prolongados, paro si se
considera qua carca de un tercio de los pacientes
a los que se les suspendio la madicacién no
valvieron a conlrol, el porcentaje de recaidas
para & grupo total deberia ser sensiblemente
menar. Se obsenvd ademas que las recaides, an
sy mayoria, acurren en forma precoz.

42.- EVOLUGION DE LOS NINOS CON
EFILEPSIA TRATADOS POR 2 ANOS QUE
AECAEN AL SUSPENDER LA MEDICACION.
Dr. Devilal, Marcelo; Or. Carrizoss, Jaima,
Programa do Epilepsia, Senvicio de Neurologia
¥y Psiguiatria Infantil. Hospital Luis Cahva
Mackenna. Grupo Chileno de Epilepsia.

Al suspender los entispiléplicos, un tercio de los
nifios recaen, pero no existe suficienle axpa-
fencia acerca de la svolucién posterior de estos

paciantos.

El objetivo de esta presentecion es informar
acerca de la evolucidn de [os nifes con epilepsia
gue han recaido &l suspender |2 medicacion.

Despuds de tratar por dos afios a 75 nifos (1990-
19498}, =& les retind el tratamiento antiepiléptico
y 39 de ellos recayaron entre un mes y 78
despues de la suspensién. En todos los
pacianies se reinstalo |2 terapia.

Sa exciuyeron cel analisis 5 paciontes (13.9%),
19 (52 A% estan actualments en tratamiento o
en segunda suspension, 7 nifos (19,47 fueron
dados de alta despuas de una segunda cura de
2 anos y al menos 2 a los de observacion sin
crisis y 5 {13,9%) enfermos volvierch a racasr.

Se concluye, a pesar de sar adn pocos casos,
los pacientes que recaen despucs del

tratamiento anticpiléptico deberian lencr una
segunda oporfunidad de suspension del
medicamenta.

43.- DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE:
AMNALISIS [DE 61 CASDE,

Kleinsteuber 5., Karin; Avaria 5., MA. Senvicio
de Neuropsiquistnia Infantil, Hospital Clfnice San
Eorfa Arriardn.

Intraduccicn: La distrofia muscular de Duchanne
{OMD) constituye la enfermedad nauromuscular
mas [racuanta sn nifos, Sa asocia 3 ausencia
de una proteina muscular, [a distrofing, v el gen
responzable se ubica en al cromosoma X, loous
»p21. Aunque la mayaria de los casos son
heraditarios, hasta un tercio pusden ser
esporadicos. Cursa con debilidad muscular
progresiva, pérdida de 2 deambulzcicn antes da
los 15 afos v fallecimiento hacia fines de la
sequnda década. El diagnastico se establece en
base a: clinica, CPK elevada, biopsia muscular
v en la actualided, demosiracidn do la ausencia
de distrofina en misculo, y de la mutacion del
gen madiants genélica molecular.

Objelivos: Considarande la importancia del
diagnastico precoz, para consgjo gonético
oportuno ¥y por les riesgos anesiesicos
asociados, sumends & la falta de disponibilidad,
eh nuestro pais, de las 1écnicas de genetica
molecular yio deteccion de distrofing, se revisan
las caracteristicas clinicas y de laboratono de
1na seris de L.

Material y Metodo: Sa analizaron las fichas
clinicas de 861 casos da DMD, dizgnosticados
en nuestro servicio desde 19280 & 1996,
evaluando sintomas de presenlacion, edades do
inicio; consulta y disgnosiicn, examen clinicn,
historia familiar y estudio de laboratono.

Rezuliados: Los sinlomas so iniciaron en
promedio a los 1,5 anos, siendo los motivos da
consulta mas frecuentes las alleraciones de'la
marcha y caidas. La latencia entre ¢l diagnéstico
i la edad de inicio fue &n promedio de 3,6 afos
(D&: 2,00, vy entre [a primara consulta efectuada
a madicov el diagndstico de 2.7 afos (DS21,8)
S6lo 19,6% de los pacientes [usron referidos
adecuadamanta; v 45.59% fueron somelidos a




L= algln lipo de intervencicn ortopédica (prin-
= cipalmente use de plantillas) antes de
eslablecerse el diagndstico, La edad de
adquisicidn de la marcha fue tardia (después de
: Ios 18 meses) en 50,8%, pero sdlo al 13% fusron
g rafaridos para estudio. Anlecadentes familiaros
ge OMD se encontraron en 26%. En todos los
patientes habia debilidad en cintura pelviana
: - moderada a severa al momenlo del diagndstico
i | Ly arreflexia patelar on 95%. Diez presentaban
el imposibifidad para incomporarse del suelo, y el
' resio o hacia mediants Is maniobra de Gowers.
. | L Fueravidente Cl bajo en 49%, CPK elevada se
R ! L constalo en todos, en 81% sobre 3.000. De los
pacienies con biopsia muscular, en lodos era
consistente con DMD. De los pacienmas con
esprommelria; en 62% era normal y en 34% habia
restricoion leve 8 moderads.

S Conclusiones: Los sintomes de la DMD se inician
{ fpiEﬂDinmn[r.;. anles de Ios 2 afos con alleracion
‘de la marcha v caldas, que se jnterpretan
| frecuentements como alteracionss onopédicas,
- lo qua lleva = tardanza en el diagnostico
| determinando consejo genético tardia, Cliniza,
| GFK elevada v hallazgos de la bicpsia permiten
| precizar el diagndstico. Se recomienda portante:
evaluacion y estudio (CPK) en todo nific mayor
‘de 18 messs gue no camine vo que prassnte
_:Hfrl:.'ull'.al:les para incorporarse del suslo.

| 8- MIASTENIA GRAVIS GENERALIZADA DE
I FHEDOMINIC FASCIOESCAPULOHUMERAL -
HESPUESTA A LA TIMECTOMIA,

*Erazo Torricelll, Ricardo; **Siuardo Lusngo,
Andreds: “Gonzdler LLanos, Hamon “Hospita
| Liis Calvo Mackenna, “Hospital del Salvador.

2 misstenis gravis adiuinda fiene un recanacido
@nden autoinmune, pero no hay consenso
==pecio a Ios efecios beneliciosos da la timee-
fomia, especialmante en el nifio. Presentamos
b5 rinos d= 12 afos, con historia clinica simiar,
dfMpcodentss lamiliares de miastenia gravis
Woltas patologias neuromusculares o auto-
maunes, Y qus luvieron desarrcllo psicomatar
tiormel hastz el inicio de los sinfomas. Enambos
sifermedad == desamollé en lorma larvada,
&l franscurso de varios meses. El signo mas
{acablafue la nnofonia v disfonia que motive
ralamienta por OBL en uno de los nifos.
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Posteriomienie aparecic debilidad da cintures de
franco predominic escapular. Al momento da s
consulta neurslégica se cbserva diplejia facial
severz, cefeloparesia, fholoniz marcada y Is
debilidad seginentaris ya descrita. Ne se aprecia
ptosis palpebral ni oftalmoparesia externa, El
estudio elecirofisioldgico mostrd decremanto
miastenico de los polencisles, por lo que seinicia
tratamienta con anficolinesterssicos, flegando a
daosis de 30 mg. cada 3 horas de neostigmina,
ton escass regresicn de la sintomalologia, TAC
de térax muestra time normal en los dos nifos,
Estudio de T3,T4 y TSH resulld normal. Se
practica imsclomia al afio de evelucitn en un
casc y &8 los 4 meses en el ofro. Ambos
experimenlan notable mejoria clinica, por lo cual
58 ralira gradualmente & medicamento en of
lapsa de 1 mes. Actualments, 1 1/2 v 3 afos
después de la timectomia, los dos nifios
contintan asintomaticos v con estudio slac-
trofisiolégico nomal. Postulamos que aquellos
pacientes ¢on miastenia gravis atipica, sin
compromisa acular, responden mejor a la
limectomia.

45.- KEARNS-SAYRE ASQOCIADO A NEURO-
PATIA Y SINDAOME DE FAMNCONI,

“Eraze, Ricardo; Harun, Abdhala; Hunter,
Bessie; Ferrada, Véronica: Burdn, Verdnica;
“Mufica, Mdximo, *Servicio de Neurologia y
Fsiquiairis-Unidad de Lactantes, Hospital | wis
Calva Mackenna, **Clinica Alemana.

Los trastornos del metabolismo oxidativo
mitocondrial producen compromiso multi-
sislémico que invalucra diferentes érganos:
cersbro. mdsculs, retina, corazeén, higado, rfidn
y sislama nervioso periférico. Sin embarga,
clinicamente predomina la encefalopatia y al
compromisa muscular por o cual e denominan
encefalomiopalias. El diagndstico se apoya en
estudios de neurcimagsn, biopsia muscular,
lactacidencia en sangre LCH, v andlisis de ADN
mitocendrial, Presentamos un caso recients-
mente estudiado y diagnosticado en nuestro
hospital.

Pre-escolar de 4 afios, sexo masculine, hijo de
padres sanos, no consanguineos, que miesira
un desarrolle psicomotor y nutricicnal normal
hasta el B° mes, edad en que se detlecla




detencidn de la curva de crecimienio, fali-
gabilidad, hipotonia y ADSM. Ingresa para
estudio de tubulopatia, (Sndrome da Fancani)
destacando al axamean fisico talla baja,
desnuiricidén cronica compensada, hipotonia,
debilided muscular, arreflaxia OT, plosis
palpebral, oftalmoparesia externa, probable
hipoacusia, retraso cognitivo v del languaja.

Cel estudizc destaca acido laclico persisien-
termanla alevado en sangre ¥y LCR (5 a B mmolf
[}, dcido pindvice elevads (0,78 mg/dl), relacidn
|ectete’piruvato alavada, EMG y VCN compalible
con neuropatia de predominio axaonal, PEAT que
ravelan hipoacusia nourosensorial bilateral
moderada, ecocardiograma con hipertrofia del
saplum, proteinorraguia de 140 mog/dl, ANM
cerebral: hipenntensidad de nuclecs palidos (T2),
biopsia muscular por puncién: fibras rojas
rasgadas, v analisis de ADM mitocondrial en
sangre gue resulla negative para MELAS v
MARP. Setfrata con camiting, cosnzimo 210, Vi
B1, B2, C Y K, obsorvandose discreta mejoria,
pero fallece pocos dias después del alta de
brorconeumonia bacleriana.

46.- EFECTO DE LA RESTRICCION TEM-
PRAMA DE MOVIMIENTO SOBHE EL
DESARAQLLO CITOARQUITECTOMICD DEL
CORTEX CEREBELOS0.

Pazcual Lirzila, Aodrigo v Valero Cabrg, Anfoni,
Facullad de Salud, Universidad Catalica del
Maw'e, Talca, Facultad de Medicina, Universidad
Auwldnoma de Barcelona. Espafia

Mumeraosas evidencias expeanmentales han
demostrado que el tejide neural puede zer
madificado estructuralmenta an respuasla a
variables ambientales, especialmente cuando
intervienen duranie elespas posinatales
tempranas. Dichos cambios ambiente-
dependientes han sido demostrados en diversas
aregs cerabrocorticales (molora, someaslasicay
visual}. Hecientemente se ha reporiado
(electrofisialogica y malabdlicamanle) gue &l
cerabro juega un impodanie ol en tareas de
aprendizaje motor v discriminacion sensorial,
sugiriendo que este tejido a pesar de su
esterentipeda ciloarguitectura, altamente
conservada en la filogenia poses cierdo grado
do capacidad plastica adaptativa. En la presente

invastigacitn se evalda si la restriccidn temprana
de movimianta produce maodilicaciones
bisestructurales plisticas en el cortex
carcbelose. Se ulilizaron 48 ratas elbinas de la
cepa Iprague-Dawley. El 50% de oz sujetos
fugron sometidos & una importante limitacion da
maovimienio localizéndolos individualmente en
pequanas jaules de restriccion enire los dias
postnatales 18 v 31, Bl 50% restante [(grupo
control) =8 mantuvo en jaulas de temafio
estandar para esle lipo de amimal. El dia
postnatal 31 s2 evalud su conducta exploratona,
siendo sacrificados al dia siguiente v sus
cerebelos procesados por el método de Golgi-
Co-Sholl. Se reprodujeron bapo camara lacida
(400x} un fotal de 1106 neuronas de Purkings
localizadas en la regidn vermiana, estudidndosa

sy desarralio dendriticn. Los resultadoas ab- |

tenidos mostraron guea los sujelos expussios a
restriccion de movimiento presenfan un marcado

deteriore dendrogenético [p<0,01); datos |

consistentes con su pobre capacidad de
exploracidn locomatriz. En conclusidn, on la

presente investigacion s demuestra que las |
neuronas de Purkinje modifican su perfil |

morfolégico en respuessla a la reskriccion
temprana de movimisnta,

47.- CARACTER PREDICTIVO DEL AEFLEJQ
FREMSOR FLANTAR.

Ora, Delgada, V., Kiga, Ramirez, O Instiiuio de
Rehabiltacian Infantil, Valoararso,

Es de conocimiento general que el diagndstico |

oportuno de cuglquier aiteracion mejora en ciera
medida &l pronostico, al permitic iniciar pra-
cozmente unaierapia. Esto esigualments valico
para la pasquisa de alleraciones cerebromolnces
o del desarmollo motor en genaral.

El chjetivo de este frabajo es evaluar [z utiidad
del retlajo motor normal o anormal en com-
paracion a olmos parametros como Apgar o
faciores de rigsgo.

Se evalud el Reflejo Prensor Plantar (RPP) en
S8 Hecign Macidos, a lavez quo se delerming [z
prasancia o node factores de riesgo, enlre sllos
de un bajo puntaje de Apgar. De ellos, 38
pudisron sar resvaluados a los 8 meses de edar,
enconirandose en 10 un desamollo alterado, no




- Parzalisis Carebral. De esos nifios, ninguno habia

; it un Apgar bajo, G tenian algin factor de
: fj:sgt: Y 8 habian tenido un APP anormal. Pero
de los 10 lactantas, B habizn tenide o factores
e resgo o un reflejo ancrmal inicizlmente, Por
‘ofra lado, de los 28 con un Desarrolis Normal,
14 (50%) lenizn algtn faclor de riesgo, sélo B
Hi%) habian lenido un APF alterado y 6 (21%)
ian amhos, De esto se despronde que al
regar a la svaluacion el APP. disminuye tanto
apancion de falsos negativos come positivas
gl la pesguisa precoz do alieraciones del
esarm[uln meakor,

- MMAGNQSTICO PRECOZ DE ALTERA-
'DNES CEREBROMOTRICES,
lh]'m' Delgado, Vironica. IR, Valparaisa.

"E|:I:ﬁEl-gl'H".I'EII-I:!ﬂ precoz ocupa hoy on diz un lugar
iy importante 2n s medicing, indspen-
entemente de la palologiz de ka cual se trate,
que obviamants pernmc iniciar temprana-
nle el ratamiento ¥ asi aminorar los dafios
aducidos por una determinada lesion. El
aﬂm principal de este trabajo &5 evaluar la
~ficaria del diagndstico neurckinesioldgico en la
uisa precor de alteracionas cerebro-
rices. Este método considera la evaluacicn
la motricidad espontinea. los reflejos
livos y las reacciones posturales, esta-
endo. una clasilicacién en Nermal o
Alteracion Lave-Moderada-Severa-Grave.

aliaren BO laclantes mencres da 12 Mmsas,
todos ellos seguidos al menos por un afio,
5 HO nifios examinados, en 10 el hallazgo
i fug Mormal, en 25 ss ancontré una
cion de la Coordinacion Central Leve, en
gelerada, en 17 Severa v on 7 Grave.

esfos Oitimos el 100% desarrolld una
bafa motora tipo Fardlisis Garebral coma
2 predicho. Da los demds. sk 6, que
Hana los con alteracién moderada inicial,
flaron una palologis.

0 anterior se desprende que éste es un
slicaz en el sentide de pradecir sj se
f;ﬁ]l'm‘.—i una patologia motora o no, per lo
‘podria ser utilizade como métoda de
Bfifg para |z deteccion precor de alle-

R R =S,

racicnes cerebromoetrices infantiles, inde-
pendientemente de la presencia o no de factores
de riesgo pre- o petinalal. Ademas parmitiria
determinar an qua cesos hay o ho indicacion da
Iratamienio rehabilladaor.

49.- POLIGRAFIA DE SUENO Y SOSPECHA
DE SIDsS.

Chiofalo, Nelly; Solo, Eugenio; Calixto, Lucia;
Fredes, Fidelia. Centra de Exploracisn Funcional
dal Cerebio.

Se analizan 266 astudios de Video Polisom-
nografiz con Meniloreo electroclinico, en
aquellos pacientes que fuercn enviados para
ostudio, ya sea por episodios de spnes,
antecedenlas de reflujo gastroesofdgico,
antecedentes familiares da muene s(bita, o para
diagndstico dilerencial frents a epizodios
dudosos de apnea.

La distnbucion por sexo de los nifios ssiudiados
lus 50% para varones y nifias y sus edades
fluctuaron desde los 11 dias a los 18 meses.

Se encontraron elementos clinicos para plantaar
un fiesgo de SIDS en 16 ninas en 18 nifos, todos
ellos con edades entre 6 dias y 12 meses.

Los elemantos mds frecuentemente encontrados
tueron: apneas breves v frecuentes como
respiracion periddica, frecuentemants asociada
a bradicardia, generalmente apneas obstructivas
o mixlas.

Tres de los nifics con resgo de SIDS segin bos
estudios, tenian anlecedentes de hermano
fzllzcida por musre sibita, También se muestran
otros hallazgos como |le asociacidn con
descargas eléclricas y reflujo gastro-esofigics.

50.- MENINGITIS AGUDA BACTERIANA.
FACTORES FPRONOSTICOS EN LAS
SECUELAS NEUROLOGICAS.

Birke L., Maria E,; Cid K., Maria E. Hozpils/
Hegional Amfofagasia,

La meningitis agude bacteriana (MAB) es una
enfermedad grave por su alia letalidad, de 9.7 2
17,3%, y por las secuelas nauroldgicas que
contindan siendo de wn 20 - 50%,.

===




Se ha intentado determinar faclores prondsticos
da morbi-moralidad en las MAB usando [a tabla
do Hersson v Todd eplicedsa al ingreso.

En aste estudio se comelacionan estas varables
con el riesgo de sacuslas nauroldgicas y se
analizan edamds como factores de riesgo la
nacesidad de ventilacion mecanica v de
complicacionas en el periodo aguda. Se logro
sequimiente neuroldgico an 129 pacientes que
egresaron con este diagnastico entre Enero 1820
y Dic. 1995, del Hospital Regional Antofagasta.

El diagndstico se hiro basado en crilario clinico
y da labaratorio.

La secuelas neurcldgicas se clasificaron
arbitrariaments en mMayoras y menoras.

El andlizis estadistico se hizo con programa Epi
Info varsién 5.0 considerdandose significa-
tivamente positiva P<0.05.

90 pacientes (65,1%) evolucionaron sin secuelas
y 39 (34,89%) con secuelas neuralogicas
destacando enfre éstos 24 [61,5%) gue
prasantaron complicaciones en el periodo agudo,
82% que requirid vanlilackin mecanica y 76,%%
lanfan un indice de Hersson y Todd mayor de
4.5%. Se concluys que los parametros de
Hersson y Todd, estadisticamente significalivos
en predecir secuelas (F<0.05), son el coma
profundo, hipotermia, convulsionas, hipotensidn,
edad menor de 1 afe y menos de 1000 cals x
mm3 en LCH. Tambign ko son la necasidad de
ventilacion mecanica y la aparicién de com-
plicacionas en el perfodo agudo.

51.- ANEURISMAS SECULARES ROTOS EN
LACTANTES, ASPECTOS CLINICOS Y
TERAPEUTICOS.

Or. Aros Qjeda, Fedro. Servicio da Neurocirugla
Infantil, Insiitulo de Neurociragla Dr. Afonso

Asenjo.

La frecuencia de lesiones aneurismaticas en
nifios as muy baja, variando enlre un 0.6 a8 un
2% de los aneurismas cerabrales no micdlices
ni traumdticos, Esta prasentacion se refiere a dos
casos clinicos de aneurismas cerabralas
saculares an lactantes manores de 1 aho de

adad. Mo existen otros casos conocidos an Lating
América v en tolal de las publicacionss no
sobrepasan los 70 pacientes, El primar caso, de
sexo famenino, a los 10 meses de edad inicio
un cuadre agudo de hipertension endocransana
v orisis comvulsiva. La puncion lumbar mostd un
liguido hemarrdgico demos-trandose una
hemorragia subaracnoidea y un ansunsma da
la arlana corebral madia a nivel de su bifurcacian,
Se interviene guinirgicameanta con buanos
resullados a un saguimiento de B afos.

El zegundo caso sa trata de un lactante de 2
meses de edad quien inicia un episodio de
corvulsiones focalas en hemicuorps derecho y
alteracion de concienciz. El liguido cefalo-
rragquides fue hemorrdgico. Gon angiografia
cerebral s& aprecia un ansurisma en termiorno
da la ardaria cerabral media izquicrda. Se operd
con buenos resultadas,

Se concluye gue sslas lesiones son raras ¥ de
mangjo guirdrgics complejo, gque requisren un
alto nivel de sospecha clinica, asociado a una
comprobacian angiogrifica adecuada y que debe
ser tratada par cirujanos con Sxperiencia en
cirugia vascular,

52 - LISENCGEFALIA: AMALISIS CLINICO
MEUROHRBADIOLOGICO DE 1T CASDS.

Dres. “Troncoso Sch., Monica, "Ldper 5.,
Izabel; "Troncosc A., Ledria; "Dragnic, YU

“*Bravo, Eduardo; ***Badilla O., Lautaro; §

‘Fernandez, Freyva. "Servicio de Nedrologia
Infantil, “*Radiologia, Haspital San Boga Arnardrn,
“**Cantro Radioidgica Fleming.

Objetivo: Clasificar y analizar de acuerdo a
ceracleristicas clinicas y neurcimigenes a
pacientes con Lisencefalia (L).

Método: Retrospectivameanle so astudid a
pacientes gue fueron diagnosticades como

lisancafalia entre los afos 1983 y 1986, Segun

hallazgos clinicos & imagenas radioldgicas, se
les agrupo de acuerdo a | clasificacion de ALl
Barcovich.

Resuflados: 17 pacientes, 8 mujeras, 8 hombras
Edad aclual 1,8-25 aiios. *Lisanceialia tipo | (LI):
7 cazos (incompleta 4, complata 3) “Lisencefalia

LR LF b 2




| tipo A1 (L1): 0 casa *Lisencofalia tipo 11 (LI 1
‘caso “Lisancefalia tipa IV (LIV}: 2 casos
Lisencefaliz fipo V (LV): 7 casos.

Los sifornas de inicio mas frecusntes fueran
‘tefraso psicomotor y epilepsia generalizads
‘sinlomatica, duranla el primer afo de vida, No
!'J’ﬁLﬂm anocadantes pronatales destacablas
Microcefalia en 14 pacientes LI (4), LIl (1), LIV
| I:{E}, LV (7). Dismorfias espacificas 1 caso da S
* Miller Dieker, dismorfias inaspacificas 5 casos,
*Hipolonia 4 pacientes, todos con LI Signos
- piramidales  tetraparesia pspastica 7,
- hemiparesia 2 Atrolia optica wo retinopalia 5 con
LV, 2 con LI. Retraso psicomotor severs 16
pacient=s. Uno con LI retraso cognilivo leve.
Epilzpsia generalizada sintomdlica 15 casos,
50101 sin epilepsia. Convulsicnes focales 1 caso,

=5 . - ¥
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Bonclusiones: de acusrdo a la clasificacion de
*| Barcovich, fueron mas frecuentes Lissncefalias
S Hipo | y V. Al comparar ambos tipos se observa
- que ;e la Ll son mas frecuantes las dismorfias
e hipotenia, v en ka LV |z microcetalia y atrofia
optica yio refinopatia. La epilepsia el retraso
; ]IE_.?F:::nmmw y deficit molor s2 manifiestan an

apreximadamente igual proparcidn.

3- ESQUIZENCEFALIA: PRESENTACION DE
BGIEAS0S:

‘Lipez 5., Isabel *Troncoso Sch., Mdnica;
W Bisvo, Eduardo; "**Badilla 0., Laularo,
N “Benvicio do Newraiogia Infantil ““Radialogia,
WHospilal San Borja Arriardn, **"Ceniro
Ragialdgico Fleming.

-L[.:lieliw:r: descrbir caracleristicas clinicas y
nedlg-radiologicas doe pacientes con ES0LI-
zuncelaba (ESG).

FaciEntes y Método: enlre los afios 1992 v 1996
dlagnostica 16 pacientes poredores de ESQ.
 revise las fichas clinicas, tomografia axial
mpltacla y/o resanancia nuclear magnética.

Hastliados: 16 pacientes, 7 mujeres, 8 hombres.

(5 de fabio abiero, 7 de labio cerrado).
ilateral: 4 casos (2 con ishio abierto

cuerpo callosa (4), de saptum pellucidum (7),
compromise da niboleos grises centrales (10},

Los sintormas de inicio mds frecuentes fueran
epilepsia y déficit mator unilateral, durante el
primer sfo de vida. La microcefalia ostuvo
presente en 3 casos (1 ESQ bilateral), Déficit
sehsonal: amaurosis 6 casos (4 con alrofia
optica). hipoacusia 4 casos. Compromiso
cognitive; 15 casos {10 sEvarn),

Compromiza motor: 13 pacienies {tetraplejia 7,
hemiplejiz 6). Epilspsia; 50% de los cazos
presentd epilapsia generalizada sintomética
severa. No presentaron epilepsia; 5 paciantes,
todos ellos tienen ESQ unilateral v déficit mator
conltalaterzl (4 ESQ derecha).

Un caso de ESQ unilateral de lsbic Cerrado,
agenssia cuerpo calloso y septum tiene un
sindrome hipotaldmico.

Conclusionas: Dentre de los trastornos dal
dozarrolle del sislema nervicso central, la ESQ
&5 una alteracian frecuente, Se manifiesta a
temprana edad como epilepsia generalizads
grava o deficil motor. La variabilidad clinica
depends del compromiso uni o bilateral v dal
hermisferio afectada?,

54.- LESIONES ESTRIATALES EN LA IN-
FANCIA: PRESENTACION DE 25 PACIENTES.
Ors *Troncoso Sch., Mdnica: *Hemdndez O,
Maria; **Bravo, Eduarde; " Hadilla O, Laitaro
“Setvicio de Newrologia Infantil ““Radiologia,
Hospital San Borja Arrisrén. *""Centro
Radioldgico Flaming.

Introduccidn: Los micleos grises centrales san
estruciuras muy vulnerables a diversas noxas,
por su alto requerimisnte metabdlico, su
distribucion vascular y presencia de metales.

Objetivo: correlacionar las manifestaciones
clinicas, espacialmenie exlrapiramidales, con
eticlogia o imagen en tomografia axial
compitada (TAC) vw/o resonancia nuclear
magnatica, (RNM) de cerabro,

Muesire: se selecciond pacientss que
presentaban lesiones predominaniemente dal




estriado (caudado wo putamean), uni o bilaterales,
y que habizn manitestado disfuncidn newreldgica
aguda, subaguda o crénica; en TAC lesionas
hipodensas y RiM imagenes hiparintensas on
T2.

Rasultados: 25 pacientes, 15 mujeres, 10
hombres, eded actual 4 meses a 14 anos {1
fallecido). La mayoria presentd sintomes
extrapiramidales al inicio o en la evolucidn, solo
o acompaniado de encefalopatiz aguda orelrazo
psicomotor, [hstonia 13 casos, hemidistonia 1
caso, coreoatetosis 3 casos, hemicoreoaistosis
| caso, rigido akinatico 3 casos; sin movimienios
anormales 4.

Efiologia; Encafalomielifis diseminada aguda &
casos, Encefalepatia hipdxico izquémica 7
caszos, Aciduria Gluigrice tipo | & casos,
enfermadad de Wilson 2 casos, Accidenta
cerebrovascular isguémico 2 caso0s, no
iderlificada adn 3 cazos.

Conclusiones: Los movimigntas anormalas
extrapiramidales predominan siando la distonia
u] s frecuente. Es probabla gue aquellos nifios
guano los presenlan aparezoan esios signes en
sy evolucion, va gue lodos son lactanles
menores: que sufrizron encefalopatia hipoxico
isgquamica al nacer. Las imdgenes neurora-
diclégicas, especialmante BNM, son d= ayuda
en el diagnostico elioldgico de la mayoria de
eslos cladms.

55~ BINDROME DE PARALISIS PSEUDG-
BULBAR, AMAL|SIS CLINICC E IMAGEMNC-
LOGICO EM & PACIENTES,

Dr. Holmgren, Pablo; Quijada, Carmen; Bravo,
Eduardo. SFenvicio Meurologia Infantll y Fenicio
Radiologia. Hospital Clinico San Borfa Arfiardn.

El sindrome do parilisis pseudobulbar (P58)
lisne un cuadro clinica bien delinida, carac-
terizado por afectar a los musculos inervados por
pams crangales bajos. En ninos pueds asociarse
a gpilepsia, retardo mantal Yo compromiso
pirarmidal.

Con el obpalivo de comunicar |z experiencia de

nuestro servicio en los dlitimos 2 afos
prasentamos 5. pacientes con diagnostico de

FZE, cuyas edadses estéan enlre 17 meses y 19
anos (promedio B,2 afos); 3 de sexo famenino y
2 da =exo masculine, El diagnostico fue hecha,
en pramedio. a los 4.2 alios (rango: 15 meses -
11 anos).

Clinicameante, todos presenian el cuadro clasico
de PSE; ademids epilepsia (2 casos), refardo del
desarrcllo psicomotor v retardo mental (4 casos)
y sindrome piramidal (3 casos).

Tedos los pacientes fusran sometidos a lomo-
gratia axial computada (TAC) y/o rescnancia
nuclear magndtica (AMNM) de encéfalo,
encontréndose imagenss sugerenies de
alteracian de |a migracidn y organizacion
nauronal de ambas regiones operculares on 4
de ellos, ¥ evidencias da encefalitis harpética
secuelar an un pacianle,

En suma, se prusenlan 5 pacientes portadares
de PSB, se descnbe; cuadro clinico, evelucidn y
hallazgos radioldgicos

56.- LIPOFUCSINGSIS MELROMAL CEROIDE:
HMAGHNOSTICO POR AMALISIS ULTRA-
ESTRUCTURAL DE PIEL

*Erazo, Ricarda, “Lecn, Dayis; *Ganzdlez,
Sergio. "MNeurcpedialras, Hospilal L. Calvo
Mackenna, *° Hospital Higuaras, Taleahusano,
A, Palologica, Hospilal Universidad Catolica.

La lipofucsinosis neural comide incluye varios
cuadros autosomicos recesivos que causan
caguera, crisisy demendia. Suincidencia alcanza
a 1:25000 RM. El diagnastico se sfaclia
meadiante biopsia reclal, de conjuntiva o picl. Sin
embargs en nuesire medio estos estudios benan
bajo rendimianto, por i cual la enfermedad se

confirma por necropsia o biopsia cersbral.

Fresenlamss un caso recientemsants diag-

nosticedo en nuestro hospital, a lraveés de estudio |

de piel por microscopia electrénica.

Pacienle de & anos, soxe famening, hga de
padres no consanguinens, que presenta

desarrolic psicomotor normal hasta los 3 afos, |

adad en que aparece ataxia dela marcha,
pérdida prograsiva dal lenguaje audicion y

agudera visual_Alos 3 ahos B mases comienrzan |

crisis lonico-clénicas ¥ fonicas, gue cadan




' ]
i e - parcialmenls con dcido valproico. Ingresa al
ihuspilal Luis Calo Mackenna pare completar
- | estidic; encontrindose: TAC cerebral con atrafia
®.._ | cerebral y cersbelosas, lactalo, amonemia y
T E‘;_ﬂrl:'LiHEIEIIEidDS normales, hemocarama normal,
b ;%EI'I.I'IG ¥V de C. nomnal, BERA: hipoacusia
Mgy | neurosensotial bilaleral severa, fondo de gjo:
- papias palidas, adelgazamiento de vasos v refina
bscura; Polanciales evocados visualos
allorados, EEG con actividad epilepliforme
muitifocal v biopsia de piel analizada por
microscapia eleclronica que evidencia moliiples
lisosommas con cusrpes amorfos y estructuras
dsminares de malerial lipofucsin-coroide So
destaca la validez de este examen. yus
constituye un mdétods 06l v poca invasiva para
diagnosticar lipofucsinosis en ol nifa.

M |57 - ENCEFALOMIELITIS DISEMINADA AGU-
i ] A (EDA): ASPECTOS DIAGNOSTICOS Y

TERAFEUTICOS

.@a.m Tarrcelli, Ricarda; Forranda Crasslay,
K | Sl Senvicio Newropsiquiatiia, Hospital Lurs
1 | Gaivo Mackenna.

i enoefalomisiitis diseminada aguda es ung
I mizlinopatia aguda del SHNC, generalmeante
(nnidsica y gues habilualmente sigue 3 una
| inteccion vital. Suele comprameter tambign las
L Slistancia gris. Su espectro clinico os muy amplio
¥ Na desde cuadros asintomaticos g olros
fulminanios. Describimos la clinica Yo Evolucidn
g 8 panientas enire 11 meses y 12 afios. Los
tomas iniciales fueron colales, vomitos,
Woromiso de conciencia v crisis, evalu-
BRI cuadros de ataxia, pPalaparesia,
tiplepia flaccida, hemiparesia doble
slica, afasia y compromiso de pares
w_!,‘_ﬂ]&&. En el zstudia deslact TAC carebral
Tl Excepin £n 2 pacientas, RNM de cerebro
gilula pspmal qua mostrd compromiso de
fancia blanca en todos los pacientes
siielides 2 aste examen. E1 LCR mastrd
GECion inflamalona en 2 casos. Todos los
senles recibizron tratamienlo coricoidsl, ¥ UNG
Bi6 ademas mmunogiobulina. La mejoria
flc2 =& phaervd oh promedio a las 72 horas
git-ts fa terapia estercidal en 6 nifios ¢ 24
15 despuds de administrada a 1G en un
il 2 pacientes prosentaron socueslas,

—qﬁ

pacisnle y sindroms troncal en sl otro.
Enfatizamos la imponancia del diagnéstica y
tralamienic precoz de la EDA para oplimizar el
prondstico en los pacientas,

58.- HETARDO EN EL DIAGNOSTICO DEL
TUMOR CEREERAL QUE SE MANIFIESTA
POR TCRTICOLIS.

MNovag Solta, Fernands; Andrade Alvea) Lueiz;
Rayo Zanini. Yolanda. Unidad de Neyro-
paiquiatria Infante Jduvenil, Hospits! Carlos Van
Huren.

La torticolis a5 un signo gue consisle en yna
melinacion anormal da la cabeza v cuello s
pourre coma manifestacion de diversas
patologias. La lesion del estemocleidomastoidea
¥ Ia torticolis paroxistica benigna del nifio, san
l25 mes recusntes. Cires causas son distonias,
cslrabisma, 3d. Sandifer, lumoar fosa posterior,
subluxacion atlanloaxoidea olc. Cuando la
torlicolis s¢ asocie a roflajos ostectandineos
hiperactivas, planlares extesoras debe penzarse
en la presencia de turmor. El objeliva de esta
presentacion es ilustrar la importancia de este
5HN0 coma sospecha de lumor en SNC: paciente
1 - DPG, pifio de 2a 7m. partto cesdraa elactiva,
peso 2920 gr sin asfixia con DSM normal,
anlecedentes lamiliares negatives. En octubre
19895 tiena tendencia 2 maniener el cusllo
fleclado hacia alrds v ba cara rotada a la derecha.
Fresents olilis y 52 alribuyd es1a posicion a dicha
patologia. Enerc 1996 sa indicd collar Filadelia
¥ kinesiolerapia. Referido 12 abril 1996 por
traumaldlogo para evaluar worticelis que no ceds
a lratamients. En la consulla se apraciz nifio
irmitable, consciente. Pares crancales nommalos.
Examen motor revela asimelria con torpoza dal
movimienle de extremidades izquierdas,
marcada al tomar objetos con la mano, RNM
demuesira proceso expansivo bulbo-carvical con
crecimiento exolilico dorsal. Beseccidn parcigl
8 dias doespués, biopsia informa Astrocioma
pilocilica. Muy buena evolucion, regresion de
larticolis. Considerando le edad no s& irradia.

Peciente 2 - GFF, nifo 11m con DSM normal.
Relerido a traumatologia por forticolis traumsatica.
Caida un mes antes, quada con inclinacion lateral
a derecha del cuello, rolacidn pasiva de cabeza
dalorosa, Ax columna cervical decalaje CB-G7,




se instala traccion cervical, Interconsulta
Meurclogie detecta tefraparesia, hipelonia, HOT
aumentados, Babinsky a derecha, pares
cranegles normal, Compromiso de extremidades
supefiones a nivel hombros sugiere lesidn sobre
C5, TAC cerebro gran proceso sxpansivo fosa
poslarior, tronco v cerebeals con hidrocefalia. Se
instala DWVP al décimo diza, antes del mes
reseccion da T0%, biopsia de Ependimoma de
bajo grado. Inicia quimicterapia con Baby POG,
Evoluciona con lres episcdios de neulrapania
fetril,

Sobrevida con enfermedad estable por 8 meses,
sa produce recidiva local al undécimo mas
falleca. Se concluye que la torticolis 2= un
sintoma de un rastome subyacents que requiers
un meticuloso estudio de sus causas, puas
algunas de ellas puede tener riesgo vital coma
los tlumores de [osa poslerior ¥ sU poca
valzracién pueds retardar el diagnostico,

5%.- PRESENTACION DEL GHRUFC DE
TRASTORNOS DEL DESARROLLO.

Diaz, Marcelo, Senvicio de neurapsiquiairia
indantll, Hospital Sdtero del Rio. Segura, Hugo.
Asociacion de Padres y Amigos de los Aulistas.
ASPALT

El Grupo de Traslormos del Desarrollo 25 un
conjunta autcnomao de profesionales inferesados
¥ vinculados al estudio da las alleraciones quc
sa pueden presentar en &l desamolla dal nifio.

[ebida & los multiples puntos de vista con los
gque sa puseden apreciar log trastornos del
desamolio, 2l grupo cuenta con una heleroganea
gama de profesionales entre sus miembros (Vg
neuralogos, psicdlogos, fonoaudiclogos,
psicopadagogos, psiquialras, elc)), gue se
relinen periddicaments con el fin de intercambiar
axparancias ¥ conocimientos, ponerlos on
comun vy, en fin, promover el estudio y
auloformacidn profesional para, de eslamanora,
poder provesr d= una mejor atencion a las
beneficiarios directos de nuestra actividad: los
pacienles.

En las reuniones mensuales gue so han
realizado, se han wratado diversos temas, entre
brs gue sepusden maencionae Sd Alcohdlico
tatal, 5d. de Landau-Kieftner, 5d. de Asperosr
Dristenda, etc., los que han generado inter- s
ennquacedorss pare lodos los profesionales, al
recibir ¥ enfregar apores desds dplicas tan
dislinlas como- especializlas asislan a las
reuniones
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EEH UPQ DE EPILEPSIA

‘Sereuns el sequnde Sabado de cada mes, ontre
[05.30 y 11.30 AM, Carlos Silva 1722 depto, 23
ﬂrenle 2 la Plaza Las Lilas). Asistencia abisra

39
S

;I HUPFQ DE TELEVISION

| 5= retne el sequndo Lunes de cada mes, antre
20000 y 21.00 PM, Auditorium del Hospial Luis
il vI:a]-.m Mackenna. Asistencia abieda,

|
1 E‘:HUFDL"E ENFERMEDADES METABOLICAS
| aeraime el segundo Jueves cada ? mesos entre
[ 1 13.00 y 14,00 PM. INTA, José Padro Alessandri
5540, Asislencia ahierta,
|
| GRUPC DE ENFERMEDADES NEURDMUS-
| GULARES
| F reane &l iltimo Viemes de cada mes entra
:p 45 y 14.00 PM. Hospital Luis Calvo
IMeckenna

[\GAUPD DE TRASTORNOS DEL DESA-
' LLC

e 4l gllimo S&bado de cade mes da 9.00
E H.S{I AN, Centro Scanner Galvarng Gallardo
33 Providencia.

Primer Curse Inlernacional de Diagndstico
Precoz de Alteraciones Cersbromotrices

. Enero al 01 de Fabrara de 1597

ilal Van Buren de Valparaiso,

REUNIONES Y CONGRESOS

Infermacicnos Dra. Verdnica Delgada - Liberad
1239 - ViRa del Mar
Teléfono: (32) 973832

Primer Curso de Introduccidén a la Terapia
Vaojia

03 al 07 de Fabraro de 1997

Hospilal Van Buren de Valparaiso.
Informaciones (e, Verdnica Delgade - Liberad
1239 - Vifia dai Mar

Teléfono: (32) 973932

AV Congress da Psiquiatria y Neurologia de la
infancia y Adolescencia "Nuavas Terapéulicas en
Feiquiatria y Neurologia del Mifio v Adolescente®.
16, 17 ¥ 18 de Octubre de 1997, Santiago.

CALENDARIO DE REUNIONES DE LA
SOCIEDAD ANC 1927

Mes Lugar

harza Univarsidad Gatdlica

Abril Instituto de Neurocirugis
Mayo INTA

Jumnio Hospilal Roberto dal Rio

Julia Hospital Luis Calve Mackenna
Agoslo Hospital San Juan de Dios

Saplismbre Hospilal San Borja Arriarén
Octubre Hospital Exaquisl Gonzdlez Cortés
Moviembre Hospital Satero del Rio

Diciembre  Hospital Félix Bulnes




SUGERENCIAS PARA LAS CONTRIBUCIONES

El Bolatin de la Sociedad de Psiquiatria y
Meurclegia de la Infancia y Adolescencia se
propone come objslive pringipal sar un
inctrumenio da comunicacion antre los socios y
s asi gue ofrece sus paginas para difundir iodos
aquelios ariculos relacionados con su actividad
profasional.

Las contribuciones podrdn tener la forma ds
trabajos originalas, revisiones, casos clinicos,
evaluacionas de programas asistenciales o
actualidades, an las #éreas de Meurclogia,
Psiquiatria y Psicologia del nifio y del
adolescente y otras disciplinas sfinas. Estos
articulos se haran llegar al comité editorial dal
Boletin, que se ancarga de su revisidn con la
colaboracion de miembros de la sociedad con
trayectona en al tema.

Los articulos se entregarén en papel tamafo
carla, mecanografiades a doble espacio, &
incluirén al original y dos folocopias. Se sugiers
una extension maxima de 10 paginas para
articulos originales, revisionss y programas, y
de & paginas para casos clinicos o aclualidades.
Como acompananies del texto se incluiran
solaments cuadros o tablas mecanografiadas en
hojas separadas.

Sa incluye una primera pagina gque contenga, &)
titulo del trabajo, b) nombre y apsllido de los
autores, ¢) lugar de trabajo, d) resumen dsl
trabajo con un méximo de 150 palabras.

Se sugiere que los trabajos tengan el siguicnte

ordenamisnto:

a) Introduccion: Se plantearan y fundamentaran
las praguntas que molivan el estudio y S8
sefalaran los objetivos de ésta.

b) Pacientas (o sujetos) y Metodo: Se
dascribirdn fos crilerios de seleccion y las
caracteristicas de los sujetos. Se describird
la metodologia useda vy, cuando sea
perinente, detalles del diseno y de los
mélodos estedisticos emplerdos.

¢) Resullados: Se refisre solamente a la

descripeidn en un orden ldgico, da aqusllos

que sa generan del estudio. No incluye su
discusién,

d) Discusion: Siguiende la secusncia dej
descripcion de resultados, se discutiran esioz)
en funcign del conocimiento vigenls. Sgj
enfatizardan los hallazgos del estudio
sefialando sus posibles implicacionas
ralaciondandokas con los objelvos iniciales

2} RAeferencias: Se sugiers incluir en lods
contribucién, algunas cilas gque sea
relevanies & la exposicidn del problamsa
metodologia ¢ discusion, Las reflergncias!
biblicgraficas =& enumeraréan &n el orden de
gparncion ¢n el texta.

La anotacicn s& hard como sigue:

Havislas: Apellido 2 inicial de los autores

Mencione todos les autores cusndo sean has

fras, S son mas, mencione a los tres primens

autoras y egraga et al. A confinuzcicn anole ¢

titula del aricula en su dioma ariginal. Lusgo e

nomibre completo de 3 revista en gue apareciis

afio, volumen, pagina inicial v final. [

Ejemplo: 1) Villakin H, Alvarez P, Barria E o al

Contacto precoz piel a piel: efecto sobrg

paramelros fisicldgicos en las cuatro horss

posteriores al parlo on recién necidos de témning

zanos. Revista Chilena de Pediatria, 1932, 63

140-144.

Capllulos de libros: Apallids g inicial de fof

autares,  Mencione todos los autores cuands

sean hasta tres, si son mas mencions los fres
primeros y agrague et al. A conlinuacion anolg
ltilule del capitule en su idioma original . Lusge
sefiale nombre dal libre, editores, afo, pagin
inicial y final, editorial. |

Ejemplo 4) Chiofalo N, Diaz A, Avila M. El mapsg

computarizado en &l dizgnostico de la epilepsi

parcial y compleja con sintomalologid
psiquiglrica. En. Las epilepsias. [nvestigacionss
clinicas. Editor M. Davilat 1921, pp 6-10 Gibd

Geigy, Chile.

La secuencia propuasta, si bien es aplicabled
un numero importante de trabajos, no 1o 25 pa



