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COMPLICACIONESINTRACRANEALESDELA O.M.A.
N. Espinosa, F. Revert, C. Vizcaino, M.A. Fuentes, Ch. Neipp, J.
Saez y F. Vargas

Hospital General Universitario, Elche.

Introduccion: La otitis media aguda (OMA) es una patolo-
gla relativamente frecuente en la edad pediatrica. No obstan-
te pueden surgir complicaciones de tipo intracraneal que en-
sombrecen su devenir evolutivo.

Objetivo: Alertar de las posibles complicaciones intracranea-
les de una patologia relativamente banal como la OMA, tal y
como acontecié con los pacientes que describimos a conti-
nuacion:

Caso 1: Nifia de 7 afios que ingresa por meningitis bacteria-
na, con antecedente de infeccién supurativa cronica del oido
derecho, en tratamiento con antibiéticos orales y tépicos, du-
rante 6 meses de forma discontinua. Ante la mala evoluciéon
clinica, se sospech6 una complicacion intracraneal, realizan-
dose TAC craneal objetivindose otomastoiditis derecha con
erosion de la pared posterior del pefiasco y colesteatoma ip-
silateral. En el frotis 6tico y en el cultivo del LCR se aislé Pro-
teus vulgaris. La evoluciéon fue favorable mediante drenaje
transtimpdnico y mastoidectomia posterior.

Caso 2: Nifla de 7 afios, operada de fisura palatina, que su-
fre OMA de repeticién, ingresa por nuevo cuadro de otitis
media objetivindose adicionalmente una pardlisis del VI par
craneal izquierdo aislada. Se practica funduscopia eviden-
cidandose papiledema bilateral, lo que sugiere hipertension
intracraneal relativamente bien tolerada. En la RMN con con-
traste se objetiva trombosis del seno sigmoideo venoso iz-
quierdo y de la vena yugular interna. La evolucién fue favo-
rable mediante el tratamiento conservador con antibioterapia
y corticoterapia, desapareciendo los signos de hipertension
intracraneal y de su afectacién de trombosis venosa.

Caso 3: Nifia de 10 afios que consulta por cefalea de 4 se-
manas de evolucién, con antecedentes de rinitis alérgica, ha-
biendo padecido OMA de repeticion, destaca en la explora-
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cion fisica la presencia de pardlisis del VI par craneal iz-
quierdo y diplopia ipsilateral. Se objetivaron mediante TAC y
RMN la presencia de una petrositis apical izquierda. Esta
constelacién sindrémica constituye el sindrome de Gradeni-
go. Tras terapia conservadora con antibiéticos y corticoides
se objetivé la normalizacién de los hallazgos clinicos y neu-
ro-radiolégicos.

Conclusiéon: Ante una mala evolucién de OMA o aparicion
concomitante de sintomatologia neurolégica, se debe sospe-
char complicaciones intracraneales.
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SINDROME DE GRADENIGO

C. Vizcaino, F. Revert, N. Espinosa, M.A. Fuentes, Ch. Neipp,
J. Séez, E. Vargas

Hospital General Universitario, Elche.

Introduccidén: La afectacién del VI par craneal asociada o no
al compromiso simultdneo de los pares V y VII, secundaria a
petrositis apical mastoidea, como complicacién evolutiva de
una otitis media constituye el sindrome de Gradenigo, entidad
nosoldgica de infrecuente aparicién en la actual era antibidtica.
Objetivo: Hacer énfasis en la necesidad de incrementar el inice
de suspicacia clinica ante la presencia de una parilisis del VI par
y antecedentes de otitis media aguda (OMA). Describimos a
continuacién los hallazgos clinicos y neurorradiolégicos de una
paciente afecta de tal patologia valorada en nuestro Servicio.
Caso: Se trata de una nifia de 10 afios de edad, con antece-
dentes de rinoconjuntivitis alérgica, acude por un cuadro de
cefalea frontal, de cardcter pulsatil, cotidiana, de 3 semanas de
evolucién, que cede con analgesia habitual. Un mes y medio
antes habia presentado un cuadro de otitis media izquierda
supurada no tratada, presentado un nuevo episodio de OMA
dos semanas mads tarde, habiendo recibido antibioterapia oral.
Los hallazgos fisicos més destacados en la exploracién inicial
consistieron en una afectacién paralitica del motor ocular ex-
terno izquierdo, sensacién subjetiva de diplopia ipsilateral y
signos residuales de otitis media izquierda, sin otra focalidad
neurolégica. Ante tal signologia clinica se solicitan las explo-
raciones complementarias pertinentes para descartar patolo-
gia intracraneal. No se visualiz6 signos de papiledema en la
funduscopia. La opacidad de las celdillas mastoideas izquier-
das y signos inflamatorios en la porcién petrosa apical objeti-
vados en el TAC craneal eran compatibles con petrositis api-
cal aguda, que se evidencié como sefial hiperintensa en la se-
cuencia ponderada en T2 y realzadas mediante inyeccién de
gadolinio en la RMN. Se pauté antibioterapia y corticoterapia,
inicialmente por via parenteral y luego por via oral durante
cuatro semanas. Evolutivamente se aprecié resolucion de la
paralisis del VI par craneal izquierda asi como normalizacién
de los hallazgos patolégicos en la RMN.

Conclusion: Concluimos que ante la existencia de signos de
compromiso del VI par craneal y antecedentes de otitis pre-
via se ha de descartar la existencia de una petrositis apical
asociada, afortunadamente rara actualmente, pero que puede
complicar el devenir evolutivo de una patologia infecciosa
frecuente en la edad pedidtrica, como es la OMA.
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SINDROME AURICULOTEMPORAL (Frey) EN 6 NINOS
M.]. Martinez Gonzélez, A. Garcia Ribes, N. Bernedo Belar,

C. Ruiz Espinoza, A. Bilbao Aburto, ].M. Garcia Martinez,

C. Garaizar Axpe y ].M. Prats Vifias

Hospital de Cruces, Cruces-Barakaldo.

Introduccion: El sindrome de Frey o auriculotemporal se
caracteriza por episodios recurrentes de eritema facial, limi-
tados al territorio del nervio auriculotemporal, rama del tri-
gémino. Aunque es relativamente comtn en el adulto tras la
lesion del nervio o afectacion de la glandula parétida, ha si-
do rara vez descrito en nifios.

Casos: Revisamos 6 nifios, remitidos a Alergologia Infantil en
los ultimos 16 meses, por presentar de modo recurrente, un
eritema facial unilateral (un caso bilateral), desde la comisu-
ra bucal hasta la base de la zona temporal, que se inicia de
manera inmediata tras la ingesta, y que desaparece minutos
a horas tras su cese. En 5 de los casos, el eritema se produ-
jo tras la introduccion de las frutas en la alimentacién, y en
otro a los 2 afnos. Los alimentos mds frecuentemente impli-
cados fueron las frutas, ingeridas de manera aislada o con-
junta, y en menor medida verduras, cereales y dulces. No
asociaban dolor ni sudoracién. En un caso lagrimeo ocular
unilateral. En 4 de ellos se habia utilizado férceps y en uno
ventosa durante el parto. Se realizaron PRICK e Ig E especi-
ficas a los diferentes alimentos implicados en 5 casos, siendo
negativos, y la provocacion fue positiva en 3, habiendo re-
mitido en el resto.

Discusion: La hip6tesis mds admitida en este trastorno, es
que se desencadena por la salivacién, y que es debido a una
inervacién aberrante tras lesién traumadtica del nervio. No
debe confundirse con una reaccién alérgica o con una crisis
comicial, evitando asf la realizacién de pruebas innecesarias.

P295

DIPLEJA ESPASTICA EN 2 NINOSTRATADOS

CON INTERFERON

M]. Martinez Gonzalez, C. Ruiz Espinoza, A. Garcia Ribes,

M. Labayru Echeverrfa, A. Ferndndez-Teijeiro Alvarez, C. Garaizar
Axpe y ].M. Prats Vifias

Hospital de Cruces, Cruces-Barakaldo.

Introduccion: El uso del interferon (IFN) en pediatria esta
incrementdndose. Su neurotoxicidad esta bien estudiada en
adultos, pero escasamente en nifios.

Caso 1: Nifia con angioma cervico-facial desde el nacimien-
to, que ingresa al mes de vida por dificultad respiratoria, con
estridor inspiratorio, precisando ventilacién mecénica 48 ho-
ras. En la laringoscopia, TAC y RNM se objetiva un heman-
gioma subglético circunferencial, angiomas craneofaciales y
mediastinico. Tratada con corticoides y broncolaser con es-
casa respuesta, se asocia IFN desde los 2 meses. Por reagu-
dizaciones severas, se trata con corticoides e IFN ininterrum-
pidamente durante 14,5 meses. Exploracion: sedestacion
inestable a los 11-12 meses, hipertonia de extremidades infe-
riores con clonus, hiperreflexia, Babinski bilateral, y no de-
ambulacion. Evolucién: persistencia de la diplejia espdstica,
iniciando marcha de puntillas con imposibilidad para sentar-
se a los 3 afios.

Caso 2: Nifia con cardiopatia intervenida a los 7 dias de vida,
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que a los 24 dias de edad presenta melenas con anemia se-
vera, objetivindose sangrado intestinal activo, y diagnostican-
dose de angiomatosis difusa del intestino delgado y meso tras
laparotomia, con reseccién intestinal parcial. Posteriormente
van apareciendo angiomas a nivel preauricular, bucal, paroti-
deo y mediastinico. Tras tratamiento con corticoides mala res-
puesta, asociando IFN desde los 3 meses de edad (interrum-
piéndose durante 9 meses) hasta los 2 anos, cuando se de-
tecta torpeza de extremidades inferiores con caidas frecuentes
y negacién para caminar. Exploracion: hipertonia de extremi-
dades inferiores, hiperreflexia, Babinski bilateral, y clonus. Ha
persistido la diplejia espdstica a los 3 afios.

Discusion: La diplejia espastica persistente es una complica-
cion severa del tratamiento con IFN.
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ICTUSISQUEMICO EN NINADETRESANOSY MEDIO
M. San Roméan Mufoz, M. Uyaguari Quezada, E. Pérez Gil,

L Pérez, MJ. Conde Ruiz, V. Madrigal Diez, A. Pérez Puente,
M. Lozano de la Torre, R. Arteaga Manjén-Cabeza y J.L. Herranz
Fernandez

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

Antecedentes: Los accidentes cerebrovasculares (ACV) son
una entidad poco frecuente en la edad pedidtrica (2 a
2,5/100.000 habitantes). Se define como el déficit neurolégi-
co focal de mas de 24 horas de duracién con evidencia de
infarto en TAC o RMN.

Caso clinico: Presentamos el caso de una nifia de 3 afios y
medio con clinica de hemiparesia izquierda progresiva as-
cendente, que afectaba a pierna, brazo y hemicara. El estu-
dio de neuroimagen demostr6 la existencia de lesiones tipo
ACV isquémico agudo sin evidencia de lesiones vasculares
en la angiorresonancia. La recuperaciéon en las semanas si-
guientes fue completa. Entre los factores de riesgo estudiados
(serologias, estudio de hipercoagulabilidad, ANA, anticuer-
pos antifosfolipidos y anticardiolipina, anticoagulante ltpico,
pruebas metabdlicas, exdmenes electrofisiolégico, cardiol6gi-
co y oftalmolégico) el tnico positivo fue el antecedente de
varicela tres meses antes del comienzo del cuadro. Este pro-
ceso presentd complicaciones oculares que dejaron como se-
cuela un leucoma corneal izquierdo.

Conclusiones: A diferencia de los adultos, la ausencia de
factores de riesgo claramente relacionados con los acciden-
tes cerebrovasculares en la edad pediatrica, obliga a un estu-
dio etiolégico exhaustivo. Tras las causas cardiovasculares,
las infecciones viricas son las mds frecuentes; entre ellas, la
varicela ocupa un lugar destacado. La incorporacién de la va-
cuna antivaricela en el calendario vacunal presumiblemente
reducird o evitard, entre otras complicaciones, los accidentes
cerebrovasculares.
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EN CEFALO PATIA PROGRESIVA CON SORDERA

Y FAMILUARNO FILIADA

M. Baeza Velasco, J.G. Santos Garcia, E.M. Palacin Minguez,
N. San José Calleja, M. Mata Jorge, M.J. Gallego Fuentes,
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R. Palencia Luaces, R. Andién Dapena y J. Ardura Fernandez
Hospital Universitario de Valladolid, Valladolid.

Se presentan 2 casos de encefalopatia y sordera de caracter
familiar, con coincidencia temporal en nuestro Servicio.
Caso 1: varén, 1°/1. Abuelos en rama materna consanguini-
dad, 3 primas afectas de encefalopatia (una de ellas el caso
2). Desarrollo normal hasta 2° mes de vida cuando inicia cua-
dro regresivo con hipotonia cervical, hipertonia extremida-
des, microcefalia, sordera, linfedema, desconexién con el
medio. Datos complementarios a destacar: lactato elevado,
piruvato bajo, relacién Lactato /Piruvato > 25; L-carnitina, aci-
dos grasos y aminodcidos en sangre normales con aminodci-
dos en orina normales. Cariotipo 46,XY normal. No pasa oto-
emisiones y no se obtienen ondas en los potenciales auditi-
vos del tronco cerebral. Fondo de ojo con dreas de
hipopigmentacién y potenciales visuales con alargamiento de
latencias. TAC craneal sin alteraciones morfolégicas. Reso-
nancia Magnética Espectroscépica elevacién de lactato en
ambos hemisferios de forma simétrica. EEG repetidamente
normales. Obito a los 6 meses de edad.

Caso 2: mujer, 5 meses de edad. 7°/7. Abuelos rama paterna
consanguineos, 2 primeras hermanas afectas de encefalopa-
tia y 1 primo (caso 1) fallecidos en 1° afio de vida. Cuadro
neurolégico regresivo desde 2° semana de vida, con actitud
de descerebracion, desconexién con el medio, hipertonia de
extremidades con hipotonia cervical marcada, microcefalia,
sordera, no respuesta a estimulos visuales, no anomalias fa-
ciales. Exploraciones complementarias: piruvato descendido
con lactato normal y relacién Lactato /Piruvato > 25; aminoa-
cido en sangre y orina, dcidos grasos y L-carnitina en sangre
normales. Resonancia Magnética sin alteraciones morfologi-
cas. No pasa otoemisiones acusticas ni se obtienen ondas en
potenciales auditivos. Fondo de ojo con foveola color rojo
(no cereza) e hipopigmentacion difusa. EEG normal.

En la valoracién del diagnoéstico diferencial no se pueden cla-
sificar en ninguna de las entidades conocidas y comunes, ra-
z6n por la que se expone a discusion en el Congreso.
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SINDROMEDIENCEFALICO EN NINA

CON NEUROFIBROMATOSIS (NF1)

C. Miranda Cid, M. Revenga Parra, E. Colino Alcol, I. Sanchez
Pérez, A. Munoz Villa y ].M. Aparicio Meix

Hospital Ramoén y Cajal, Madrid.

Introduccién: El Sindrome diencefdlico o sindrome de Rus-
sell es una alteraciéon caracterizada por una marcada eman-
ciacién y pérdida de grasa subcutdnea con apetito conserva-
do. Se asocia a tumores que se localizan en el hipotdlamo. Es
una patologia poco frecuente, que ocurre principalmente en
los tres primeros afnos de la vida y generalmente no se acom-
pana de clinica neurolégica.

Caso clinico: Nifia de 2 afios y medio de edad diagnosticada
a los tres meses de NF1 con desarrollo psicomotor y ponde-
roestatural ascendente aunque lento que ingresa por cuadro
de vémitos y deposiciones blandas sin fiebre asociada, acom-
panados de pérdida de peso y alteraciones en el cardcter. No
habia habido cambios en su hébito alimenticio. En la explo-
racion fisica destaca desnutricion severa (peso<<<P3) con au-
sencia de paniculo adiposo y escasa masa muscular con tono

137

adecuado. Palidez cutdnea con lesiones de pririgo. Abdomen
globuloso y muy distendido. Resto de la exploracién normal.
Se realiza analitica completa, estudio de Igs, marcadores de
enfermedad celfaca, estudio de heces, ionotest y ecografia ab-
dominal no encontrdndose alteraciones. Realizado el despis-
taje de patologia enterocolitica se realiza RMI cerebral en la
que se observa proceso expansivo quiasmdtico con extension
a hipotdlamo y cintillas 6pticas. Se completa estudio neurolé-
gico (EEG y PEV) y endocrinolégico, evidencidndose leve
aumento de GH. Se realiza reseccion parcial diagnoéstica y te-
rapéutica revelando el estudio anatomopatolégico la existen-
cia de un astrocitoma pilocitico de bajo grado. A los cinco di-
as de la intervencién, el apetito mejora de forma evidente y
la nifia se muestra mds activa iniciando ganancia ponderal cli-
nicamente progresiva. Actualmente estd en tratamiento qui-
mioterdpico con buena tolerancia estando su peso en un P50.
Comentarios: 1) El sindrome de Russell es una causa poco
frecuente de desnutricién. 2) El astrocitoma de bajo grado es
el mas asociado a este sindrome. 3) Ia fisiopatologia de la li-
polisis no ha sido establecida. Se cree que el discreto au-
mento de GH detectado en nifios afectos podria justificarla.
4) 1a existencia de gliomas de la via 6ptica en nifos peque-
fios con NF1 asintomdticos no implica la utilizacién de una
actitud terapéutica inmediata.
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HIPERTENSION INTRACRANEAL IDIOPATICA:
PRESENTACION DETRES CASOS

C. del Castillo Villaescusa, J.M. Serra, A. Sanchez Lorente,
S. Pons Morales, R. Sim6 Jorda, J.L. Tortajada Soriano,

M. Vega Senra y R. Herndndez Marco

Hospital Universitario Dr. Peset, Valencia.

Antecedentes: La hipertensién intracraneal idiopatica (HII) o
benigna, se caracteriza por cefalea crénica de intensidad varia-
ble, aumento de la presiéon del liquido cefalorraquideo (LCR)
con células y proteinas normales, y ausencia de lesién intra-
craneal o dilatacion ventricular. La exploracién neuroldgica es
normal a excepcién de papiledema y, de forma ocasional, pa-
rélisis del VI par. No hay alteracion del nivel de conciencia. El
diagndstico precoz es importante para evitar la lesion del ner-
vio 6ptico y proporcionar un tratamiento adecuado.
Objetivos: Destacar la facilidad del diagnéstico mediante la
exploracién del fondo de ojo y el estudio por imagen con re-
sonancia nuclear magnética (RNM).

Material y métodos: Presentamos tres casos de HII que acu-
den por cefalea crénica como sintoma guia. El segundo aso-
cia ademads diplopia de 48 horas de evolucién. En la explora-
cion fisica destaca en dos de ellos obesidad de predominio
troncular. El fondo de ojo muestra en los tres, papiledema bi-
lateral con hemorragias peripapilares. Se descarta en todos le-
sién ocupante de espacio mediante RNM. En el primero y se-
gundo aparece edema de la vaina de ambos nervios épticos
y en el segundo, ademas, inversion de la cabeza del nervio
optico derecho; en el tercero no hay alteraciones. El andlisis
del ICR es normal con presion aumentada en el tercer caso.
El resto de la exploracién oftalmolégica muestra agudeza vi-
sual conservada en los tres, aumento de la mancha ciega en
el més grave, y paralisis del recto externo derecho en el nifio
con diplopia. Tras la puncién lumbar cede la clinica. En el pri-
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mero se asocia acetazolamida por la persistencia de papile-
dema en los controles sucesivos, con mejorfa al mes.
Conclusiones: La frecuencia de las consultas en urgencias
por cefalea crénica, y la realizacion precoz de un fondo de
0jo, dan a esta enfermedad un diagndstico sencillo. La pun-
cién lumbar es 1til tanto para el diagnéstico como para la te-
rapéutica. El edema del nervio dptico detectado mediante
RNM en ausencia de lesion intracraneal apoya el diagnoéstico.
Es importante saber realizar la técnica del fondo de ojo por
parte del pediatra en formacién y aplicarla de forma rutina-
ria ante cualquier clinica neurolégica.
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ENFERMEDAD DEHUNTINGTON EN LAINFANCIA:
ENFERMEDAD DEWESTPHAL

I. Martin Caballero, P. Tejado Merino, P. Delgado Abela,

M.D. Luch Fernandez, M. Lucas y J. Gonzélez-Hachero

Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla.

Introduccion: La enfermedad de Westphal es un trastorno
degenerativo progresivo del SNC de etiologia desconocida.
Afecta aproximadamente a 1/24.000 habitantes. Se hereda
con cardcter autosémico dominante. Se asocia a una secuen-
cia expandida de repeticiones CAG en un gen situado en el
cromosoma 4 pl 6,3. La enfermedad es muy poco frecuente
en la edad pediatrica, solo 1% de los casos tienen su co-
mienzo antes de los 10 afios de edad.

Objetivos: Presentar un caso de enf. de Westphal de debut
precoz con escasos sintomas.

Material y método: Anamnesis; Nifio de 7 afios de edad re-
mitido a consulta de Neurologia Pedidtrica desde Psiquiatria
infantil para valoracion neurolégica por presentar desde ha-
ce unos meses antes un cuadro de tics faciales, sintomas de-
presivos y bajo rendimiento escolar. AP: embarazo, parto, y
desarrollo psicomotor normales. AF: padre afecto de Corea
de Huntington; madre afecta de paraparesia por hemiseccion
medular en accidente de trafico. Exploracién clinica: BEG,
colaborador, triste, peso 26,5 kg (P90), talla 124 cm (P75),
lentitud excesiva en movimientos, torpeza para iniciar la ac-
cion, escasa coordinacién para vestirse, no oposicién de de-
dos, clara disdiadococinesia, escasa persistencia motriz y al
mantener la actitud aparecen discinesias y posturas distoni-
cas. Resto de la exploracién sin hallazgos de interés. Pruebas
complementarias: Bioquimica normal, RMN craneal con hi-
perintensidad de sefial de ambos putdmenes, con un ntcleo
pélido derecho algo disminuido de tamafio e hipointenso. Es-
tudio genético: existe en alelo 2 expansion de 84 tripletes. In-
sertos repetitivos del triplete en n°® superior a 34 pueden ser
patolégicos y estar asociados a la Corea de Huntington.
Discusion: Es importante destacar de este caso que la sinto-
matologia de presentacion de la enfermedad ha sido muy es-
casa y precoz posiblemente en relacién al n° tan elevado de
tipletes expandidos. Desde el punto de vista ético, este caso
ha planteado dificultades ya que la confirmacién genética de
la enfermedad puede desequilibrar emocionalmente tanto a
la familia como al paciente. A diferencia del adulto, en el ni-
fio la sintomatologia predominante son la rigidez y distonia.
No existe tratamiento especifico para la enfermedad, pero
una vez que el diagnostico se confirma debemos proporcio-
nar consejo genético a la familia.
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MALFORMACION ARTERIOVENOSA DELA VENA DE
GALENO

L. Martin Caballero, P. Tejado Merino, .M. Palma Fuentes,
M.D. Luch Fernédndez y C. Estefania Gallardo

Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla.

Objetivo: Presentacién de un caso de malformacién arterio-
venosa con dilatacién de la vena de Galeno asociada a ma-
crocefalia y cefaleas.

Material y método: Anamnesis: Nifio de 7 afios de edad re-
mitido a consulta de neurologfa infantil para estudio de ma-
crocefalia y cefaleas que refiere semanalmente a tltima hora
del dia, con vomitos ocasionales. AP: nifio saharaui en acogi-
da desde hace 5 meses. Se desconocen antecedentes persona-
les y/o familiares. Exploracion: Buen estado general. Gran ma-
crocefalia Pc 59,3 cm (> P97). Peso 23 kg (P50). Talla 117 cm
(P50) Buen desarrollo psicomotor. SN: no signos de focalidad
neurolégica. Fondo de ojo y motilidad ocular normales. Resto
de la exploracién por aparatos y sistemas normal. Pruebas
complementarias: Hemograma y bioquimica normales. Serolo-
gia a VHB, VIH y TORCH: negativa. Rx de craneo: Despro-
porcién créneo-cara, dehiscencia de suturas. TC craneal: ma-
crocefalia secundaria a hidrocefalia que afecta a ventriculos la-
terales y tercer ventriculo. Estenosis del acueducto de Silvio
con un mesencéfalo de densidad aumentada. RMN craneal: el
mesencéfalo esta comprimido por una dilatacién de 2 cm en
sentido crdneo caudal y por las mismas dimensiones en senti-
do transverso de la gran vena de Galeno; existen innumerables
colaterales con una dilatacién marcada de la arteria basilar, sis-
tema carotideo y arterias cerebrales posteriores. Angiorreso-
nancia: malformacién arterio venosa que involucra vena basal
de Rosenthal, venas perforantes, venas del septum pelucidum
y gran dilatacion del seno recto. Tratamiento paliativo: Inter-
vencién quirtrgica colocando derivaciéon ventriculo peritoneal
con valvula programable y mecanismo antisifén. Evolucién fa-
vorable, desapareciendo la cefalea.

Discusion: No es frecuente actualmente observar una ma-
crocefalia masiva sin ningtin control o seguimiento previo,
aunque este caso lo justifica el bajo nivel socio-cultural del
pais procedente del paciente. Ilama la atencién, la pobreza
de sintomas de hipertensién endocraneal asociado solo a ce-
falea y macrocefalia ya que desde el nacimiento ha habido
un progresivo crecimiento que ha impedido el cierre de su-
turas en su tiempo. Las malformaciones de la vena de Gale-
no son dificiles de tratar y tienen mal pronéstico.
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BOMBA DEPERFUSION CONTINUA DE CLONACEPAM
INTRAVENOSO EN EPILEPSIA INFANTIL

M.I. Santos Ruiz y J. Vaquerizo Madrid

Hospital Materno-Infantil, Badajoz.

Introducciéon: Presentamos una muestra de 13 pacientes de
nuestra unidad, que han recibido tratamiento con clonace-
pam (CLZ) en perfusién continua intravenosa (IV), para el
control de crisis comiciales.

Objetivo: Evaluacion de la eficacia y tolerancia del trata-
miento con CLZ en perfusién IV en nifios epilépticos que re-
quieren un répido control de crisis en ingreso hospitalario.
Método: Revisamos 13 casos, de los cuales 3 eran debuts
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epilépticos y el resto, pacientes que habfan sufrido una des-
compensacién de su epilepsia por fracaso terapéutico o du-
rante un necesario reajuste de su tratamiento de base. Los pa-
rdmetros que evaluamos son: dosis de inicio, necesidad de
incrementar dosis, tiempo de inicio de respuesta, eficacia en
el control de crisis y efectos secundarios.

Resultados: El tratamiento se inicié a dosis bajas (0,3-0,5
mg/k/dia) en la mayorfa de los casos (uno se inici6 a 0,6
mg/k/dia). Sélo fue necesario aumentarla en 5 de los pa-
cientes (dosis max. 1,18 mg/k/dia), en 3 de los cuales, a pe-
sar de ello, tampoco se obtiene buena respuesta.

En el 77% de los casos, se consigue un buen control, con dis-
minucién en intensidad y frecuencia de crisis con respecto al
ingreso en un 30%, y en el 47% restante con desaparicion
completa de las mismas. Los casos en los que el tratamiento
no fue efectivo (23%), se trataban de pacientes con epilepsias
rebeldes al tratamiento (sdre de West, encefalopatia infantil de
Otahara y status convulsivo refractario). El inicio de respues-
ta es rdpido en aquellos casos en los que el tratamiento es efi-
caz (en el 70% se inicia dentro de las primeras 24 horas).
Los efectos secundarios observados con maés frecuencia fue-
ron: irritabilidad y agitacién (46%), hipotonia, somnolencia y
decaimiento (30%), seguidos de otros mds raros(disartria, in-
coordinacién motora, sialorrea...). Todos ellos desaparecen
tras la retirada de la perfusion.

Conclusiones: La perfusién continua de CLZ 1V, es un trata-
miento poco empleado, que puede ser eficaz en pacientes en
los que necesitamos un rapido control de su clinica. Nos pa-
rece una opcién segura en estados de mal convulsivo, des-
compensaciones epilépticas y cuando se precisa un cambio
dréstrico de tratamiento, con relativamente pocos efectos se-
cundarios.
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